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ABSTRAK
penutupan prematur dari sutura koronal (sinostosis), atau pada kejadian yang
lebih jarang sutura sagital atau lambdoidal dari kranium. Halini menyebabkan

Article Citation : Djayanti Sari, munculnya gambaran dismorfik tengkorak dan wajah, dengan dahi tinggi,
Yunita Widyastuti, Fachsyar oksiput pipih dan brachycephaly. Selain kraniosinostosis, anak-anak yang
Hidayat. Manajemen Jalan Nafas terkena mungkin juga mengalami fusi abnormal tulang dasar tengkorak dan
Pada Pasien Dengan Sindroma bagian tengah, mengakibatkan hipoplasia rahang atas, langit-langit yang
Crou-zon. Jurnal Komplikasi melengkung tinggi dan orbita yang dangkal, menyebabkan eksoftalmos yang
Anestesi 8(3)-2021. menonjol. Adanya kelainan pada fitur wajah ini dapat berimplikasi pada

penanganan jalan nafas yang sulit. Kasus dengan pasien seorang perempuan
usia 4 tahun dengan keluhan kepala yang membesar sejak usia 1 tahun. Pasien
memiliki riwayat terdiagnosis sindroma Crouzon.

Kata kunci: crouzon syndrome; hipoplasi maksilla; hydrocephalus; intubasi;
sulit jalan nafas

ABSTRACT

Crouzon syndrome is a congenital disorder that prevents premature closure of
the coronal suture (synostosis), or, less commonly, the sagittal or lambdoidal
suture of the cranium. This results in a skull dysmorphic appearance of the skull
and face, with a high forehead, flattened occiput, and brachycephaly. Inaddition
to craniosynostosis, affected children may also experience an abnormal fusion of
the skull base and central bones, resulting in maxillary hypoplasia, high arched
palate, and shallow orbits, causing protruding exophthalmos. These
abnormalities in facial features can have implications for managing a difficult
airway. A 4-year-old woman with a head complaint from the age of 1 year. The
patient has a history of being diagnosed with Crouzon syndrome

Keyword: crouzon syndrome; difficult airway; hydrocephalus; intubation;
maxillary hypoplasia

Sindroma Crouzon adalah kelainan bawaan yang ditandai dengan
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PENDAHULUAN
Tindakan mengamankan jalan napas pada

adalah

penanganan di pengaturan perioperatif karena

pasien anak elemen penting dari
perbedaan anatomis dan fisiologis, teknik ventilasi

masker, laringoskopi langsung, dan intubasi
endotrakeal relatif sulit dilakukan pada anak-anak.
Selain itu, waktu vyang tersedia untuk
menyelesaikan manajemen jalan napas lebih sedikit
pada pasien anak dibandingkan pada orang
dewasa. Kegagalan untuk mengelola jalan napas
adalah salah satu peristiwa utama yang mengarah
pada morbiditas dan mortalitas. American Society of
Anesthesiologists (ASA) dan Perioperative Cardiac
Arrest Registry mengklaim bahwa komplikasi
pernapasan adalah salah satu penyebab paling
umum untuk morbiditas dan mortalitas perioperatif
pada anak-anak sehingga memerlukan penilaian,
perencanaan, dan pelaksanaan yang tepat.*
Sindroma Crouzon adalah kelainanbawaan
yang ditandai dengan penutupan prematur dari
sutura koronal (sinostosis), atau pada kejadian yang
lebih jarang sutura sagital atau lambdoidal kranium.
Hal ini menyebabkan munculnya gambaran
dismorfik tengkorak dan wajah, dahi tinggi, oksiput
pipih, dan brachycephaly. Selain kraniosinostosis,
anak-anak yang terkena mungkin juga mengalami
fusi abnormal tulang dasar tengkorak dan bagian
tengah, mengakibatkan hipoplasia rahang atas,
langit-langit yang melengkung tinggi dan orbita
yang dangkal, menyebabkan eksoftalmos yang
menonjol. Adanya kelainan pada fitur wajah ini
dapat berimplikasi pada penanganan jalan nafas

yang sulit.>3

LAPORAN KASUS

Dilaporkan wanita usia 4 tahun dengan
diagnosis obstruktif hidrosefalus, dengan Crouzon
syndrome yang menjalani operasi insersi VP shunt.
Riwayat pasien meliputi keluhan utama kepala
membesar. Pasien memiliki riwayat kelainan
kongenital sindroma Crouzon sejak lahir dan kepala
pasien dirasa membesar sejak usia satu
tahun..Pasien memiliki riwayat pernah dilakukan
pemasangan VP shunt sebelumnya pada bulan
Desember 2019 dan pelepasan VP shunt pada bulan

April 2020 karena aliran tidak lancar. Pasien lalu

direncanakan untuk dilakukan pemasangan ulang
VP shunt oleh dokter bedah
dikonsultasikan ke dokter anestesi.

merupakan anak kedua yang lahir spontan, cukup

saraf dan
Pasien

bulan, langsung menangis dengan berat lahir 3,9
kg. Tidak ada riwayat kebiruan atau sianosis dan
penyakit jantung pada pasien sejak lahir. Menurut
orang tuanya, pasien hampir selalu mengorok
dengan kencang saat tidur. Keluarga menyangkal
mengenai keluhan seperti berhenti bernafas dan
batuk batuk saat tidur. Keluhan batuk pilek dan
demam disangkal.

Pemeriksaan fisik tanda vital baik dengan
pemeriksaan kepala tampak kepala membesar dan
mata melotot (Gambar 1). Pada pemeriksaan
penunjang didapatkan hasil laboratorium dan
rontgen dada (Gambar 2) dalam batas normal. Dari
hasil MSCT scan kepala tampak sutura sagital,
coronal dan lambdoidalis
Cloverleaf skull,
hypoplasia sesuai gambaran crouzon syndrome
Chiari

hidrosefalus, dan Agnesis corpus callosum. Pasien

belum menutup.
eksoftalmos, dan midfacial

begitu juga dengan 1 malformation,
didiagnosis dengan status fisik ASA Il hidrosefalus,

sindroma Crouzon dengan potensi sulit jalan nafas.

Gambar 1. Gambar klinis pasien dengan sindrom

Crouzon dan hidrosefalus.

Tindakan dilakukan

pemberian analgesi preemptive fentanil 30 mcg,

anestesi dengan

induksi inhalasi dengan sevoflurane, dan

Teknik

anestesi yang dilakukan adalah intubasi dengan

pemeliharaan 02-N.O-sevoflurane.

induksi, anestesi umum dengan pipa endotrakeal

nomor 4 cuff, sistem semi-closed, nafas kendali.
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Gambar 2. Hasil pemeriksaan rontgen dada

Sebelum pasien datang telah disiapkan
oropharingeal airway (OPA) dan laryngeal mask
(LMA) dengan berbagai ukuran serta troli set jalan
nafas sulit pada ruang operasi berupa video
laringoskop dan peralatan lainnya. Pasien tidak
dilakukan sedasi di ruang penerimaan dan langsung
dibawa ke ruang operasi. Di ruang operasi, pasien
dilakukan pemasangan monitor. Pasien diberikan
fentanil 30 mcg dan diinduksi dengan gas
sevoflurane dengan teknik crash induction hingga
pasien tertidur dan terinduksi dengan tetap
mempertahankan nafas spontan. Saat permulaan
ventilasi, terjadi obstruksi jalan nafas atas yang
ditandai dengan tidak adanya pengembangan dada
saat dilakukan bantuan napas dengan facemask.
Pasien lalu diberikan OPA ukuran 1 (warna putih)
dan saat dilakukan ventilasi kembali udara dapat
masuk ditandai dengan adanya pengembangan
dada yang simetris. Setelah jalan nafas terkuasai
dilakukan

percobaan intubasi dengan blade Macintosh nomor

dan kedalaman anestesi cukup,
2 dan pipa endotrakea nomor 4 cuff. Pada
percobaan intubasi terjadi kesulitan visualisasi
laring akibat sulitnya mengekstensikan kepala
pasien karena kondisi hidrosefalus. Oleh karena itu,
dilakukan pengangkatan badan pasien hingga
kepala dapat diekstensikan dengan bantuan
seorang asisten yang memegangi badan pasien
agar kepala tetap melayang. Setelah dilakukan
manuver ini, kepala pasien dapat diekstensikan
dengan bantuan asisten dan berhasil dilakukan
intubasi. Setelah pipa endotrakea terpasang, pasien
diberikan atrakurium 5 mg. Setelah dipastikan pipa
masuk _dan

benar-benar kedalaman pipa

endotrakeal cukup (13 cm) lalu operasi dimulai.
Operasi berlangsung selama 2 jam dengan
perdarahan selama operasi sebanyak 10 ml.
Pascaoperasi dilakukan ekstubasi sadar. Setelah
napas prominent dan jalan napas paten, pasien
dipindahkan ke ruang pemulihan. Pasien dievaluasi
di ruang pemulihan hingga sadar penuh dan tanda
vital stabil untuk kemudian pasien dipulangkan ke

bangsal.

DISKUSI
Sindroma adalah

dominan autosom yang ditandai dengan tiga

Crouzon sindrom
serangkai deformitas vyaitu tulang tengkorak,
anomali wajah, dan eksoftalmos. Kelainan bawaan
dari tulang tengkorak ditandai dengan penutupan
prematur dari sutura koronal (sinostosis) atau pada
kejadian yang lebih sedikit sutura sagital atau
lambdoidal dari kranium. Hal ini menyebabkan
munculnya gambaran dismorfik tengkorak dan
wajah, dengan dahi tinggi, oksiput pipih dan
brachycephaly. Selain kraniosinostosis, anak-anak
yang terkena mungkin juga mengalami fusi
abnormal tulang dasar tengkorak dan bagian
tengah, mengakibatkan hipoplasia maksila,
palatum yang melengkung tinggi dan orbita yang
dangkal, menyebabkan  eksoftalmos  yang
menonjol. Crouzon terjadi pada sekitar 1 dari
25.000 kelahiran dan disebabkan oleh mutasi pada
gen reseptor faktor pertumbuhan fibroblast (FGFR)
2 pada kromosom z0. Ini mungkin diwariskansecara
autosom dominan atau terjadi secara sporadik
sebagai mutasi spontan. Kejadian sindroma ini
didominasi oleh laki-laki dengan perbandingan 3:1
dibandingkan  perempuan. Gambaran  klinis
sindroma Crouzon dapat bervariasisecara signifikan
mulai dari fitur wajah yang halus hingga displasia
yang serta komorbiditas yang signifikan. Adanya
kelainan pada fitur wajah ini dapat berimplikasi
pada penanganan jalan nafas yang sulit.»3 Pada
pasien ini gambaran klinis yang ada berupa tidak
menutupnya sutura sagital, koronal, dan lambdoidal
yang terkonfirmasi melalui pemeriksaan MSCT
kepala. Dari pemeriksaan penunjang ini juga
didapatkan gambaran hidrosefalus dan hipoplasi
midfasial. Gambaran ini sesuai dengan gambaran

klinis dari pasien dengan
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sindroma Crouzon.

Adanya anomali tulang tengkorak dan
wajah pada pasien dengan sindroma Crouzon
menyebabkan beberapa kosiderasi khusus dalam
manajemen anestesinya. Adanya deformitas dari
wajah seperti hipoplasi maksila dapat menjadikan
penanda untuk adanya menejemen jalan nafas
yang sulit. Pasien ini juga memiliki kelainan di rima
orbita yang dangkal sehingga terjadi kelainan
eksoftalmos, hal ini juga harus menjadi perhatian
oleh ahli anestesi terkait adanya risiko cedera
mata.* Adanya kelainan tulang tengkorak pada
pasien dengan sindroma Crouzon juga dapat

gangguan
sehingga  pasien

mengakibatkan aliran cairan

serebrospinal mengalami
gambaran klinis hidrosefalus. Pada pasien dengan
hidrosefalus perlu dilakukan penilaian mengenai
ada tidaknya tanda peningkatan tekanan
intrakranial melalui anamnesis seperti ada tidaknya
nyeri kepala, letargi, iritabilitas, muntah, dan
kejang. Selain itu pada kasus hidrosefalus yang
telah berlangsung lama maka lingkar kepala pasien
akan membesar dan hal ini dapat berimplikasi pada
pergerakan leher pasien yang terbatas pada saat
ventilasi maupun intubasi. Hal ini dapat ditangani
dengan mengangkat bagian badan pasien sehingga
sejajar dengan kepala untuk mempermudah
pergerakan ekstensi leher.5 Pada pasien ini tidak
terdapat tanda peningkatan tekanan intrakranial
seperti nyeri kepala, letargi, muntah, maupun
kejang. Hal ini kemungkinan akibat deformitas
tulang tengkorak berupa tidak menutupnya sutura
sehingga adanya kompensasi pembesaran dari
lingkar kepala pasien dan tidak terjadi peningkatan
tekanan intrakranial. Namun, kejadian hidrosefalus
pada pasien ini terjadi cukup lama sehingga
terdapat keterbatasan gerak leher. Oleh karena itu,

intubasi dilakukan dengan mengangkat badan

Grade |
W

NS

Grade Il
_

A

 E—

pasien hingga melayang dari meja operasi untuk
mempermudah dalam mengekstensikan kepala
pasien.

Pada pasien dengan sindroma Crouzon,
ada kemungkinan untuk terjadinya kesulitan dalam
manajemen jalan nafas terkait adanya anomali
wajah dan tulang tengkorak. Manajemen jalan
nafas harus dilakukan mengikuti pedoman adaptasi
dari jalan nafas sulit yang ada. Selain itu, teknik
yang tepat dan tenaga tambahan harus tersedia
pada saat induksi anestesi. Pada anak-anak dan
orang dewasa yang menjalani anestesi atau sedasi,
evaluasi jalan nafas tetap merupakan bagian
penting dari penilaian preoperasi.® Catatan medis
dari operasi sebelumnya harus ditinjau untuk
kebutuhan
untuk jalan nafas tambahan, jenis laringoskop yang
upaya
pandangan laringoskopi yang dapat dicapai dengan
klasifikasi
Lehane (Gambar 3).*

menentukan kemudahan ventilasi,

digunakan, jumlah laringoskopi, dan

menggunakan skala Cormack dan

Parameter parameter yang dapatdijadikan
prediksi untuk jalan nafas sulit dimana bilaada satu
atau lebih dari parameter ini dapat menunjukkan
potensi kesulitan dengan manajemen jalan napas
(Tabel 1).2

Adapula beberapa parameter lain yang
sering digunakan seperti MOANS dan LEMON
untuk mempermudah evaluasi jalan nafas dan
memprediksi adanya sulit jalan nafas (Gambar ).
Singkatan MOANS digunakan untuk memprediksi
adanya kesulitan pada bag mask ventilation,
sedangkan singkatan LEMON digunakan untuk
prediksi sulit intubasi dengan laringoskopi.®

Skor Mallampati umumnya digunakan pada
orang dewasa untuk memprediksi kesulitan dengan
intubasi endotrakheal (Gambar 5) dan mungkin
juga berlaku pada anak-anak yang kooperatif di

Grade Il Grade |V

s S——

Gambar 3. Skala Cormack dan Lehane (I Seluruh struktur glotis terlihat, Il hanya sebagian glotis
terlihat, lll hanya epiglotis terlihat, IV glotis dan epiglotis tidak terlihat).”
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Tabel 1. Parameter parameter prediktif jalan nafas sulit.*

Fitur klinis

Temuan klinis prediktif jalan nafas sulit

Panjang incisivus atas

Cukup panjang atau tidak untuk masuknya blade

laryngoscopy dan endotracheal tube

Kesejajaran incisivus

Incisivus dari maksila yang terlalu panjang atau incisivus

maksila yang terlalu pendek

Protrusi dari mandibula

Tidak bisa memprotrusikan incisivus mandibula ke

depan maksila
Buka mulut Kurang dari dua jari pasien
Palatum Terlalu melengkung atau dangkal

Ruang submandibula

Terlalu sempit atau keras

Jarak thyromental

Kurang dari 3 jari pasien

Panjang leher Pendek

Lingkar leher

Lingkar keher yang lebar

Pergerakan kepala dan leher

Terbatas (fleksi, ekstensi dan rotasi lateral)

Mask seal

Obstruction or obesity
Age > 55 years

No teeth

Stiff lungs

nZz>r0LZ

Look externally
Evaluate the 3-3-2 rule
Mallampati
Obstruction

Neck mobility

Gambar 4. Singkatan MOANS dan LEMON untuk prediksi jalan nafas sulit.®

mana skor mallampati 3 atau 4 memiliki risiko

ditemuinya kesulitan dalam intubasi pipa

endotrakeal ®

Banyak pengukuran, skala, dan skor yang
disarankan untuk evaluasi jalan nafas yang biasa
digunakan pada orang dewasa belum divalidasi
untuk pengukuran pada anak-anak. Terlepas dari
keterbatasan ini, sebagian besar anak-anak dengan
jalan nafas yang sulit dapat diidentifikasi dengan
memperoleh riwayat yang terperinci dan
melakukan pemeriksaan fisik yang menyeluruh.
Tujuan akhir dari penilaian jalan nafas adalah untuk
mengidentifikasi jalan nafas yang bermasalah dan
kemudian  menyusun

rencana manajemen

termasuk penyelamatan dan jalur alternatif untuk

anak-anak di mana ventilasi, laringoskopi langsung,
dan intubasi endotrakeal mungkin sulit dilakukan.*
Pada pasien ini evaluasi jalan nafas dilakukan dan
ditemukan adanya prediktor sulit intubasi berupa
keterbatasan pergerakan kepala dan leher serta
gangguan midface hypoplasia mengakibatkan
dinding palatum yang terlalu melengkung. Dari
pemeriksaan MOANS ditemukan adanya obstruksi
yang menjadi parameter sulit ventilasi pada pasien
ini. Beberapa parameter dari pemeriksaan LEMON
seperti skor Mallampati dan evaluasi 3-3-2 sulit
dilakukan pada pasien ini karena pasien yang
kurang kooperatif. Namun demikian, parameter
pergerakan leher dan obstruksi dapat menjadi
petunjuk adanya sulit intubasi pada pasien ini.
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Pasien memiliki riwayat operasi serupa sebelumnya
sehingga evaluasi jalan nafas juga dilakukan
dengan penggalian informasi riwayat tindakan
anestesi. Pada pasien didapatkan riwayat kesulitan
ventilasi dan intubasi kemungkinan akibat obstruksi
jalan nafas atas dan besarnya leher pasien.
Diketahui pasien dapat dilakukan ventilasi dengan
baik dengan menggunakan OPA nomor 1 dan
untuk

prosedur pengangkatan bahu

mempermudah ekstensi leher. Pada pembiusan

Class I: soft palate, uvala,

fauces, pillars visible
No difficulty

Class lllI: soft palate, base

of uvala visible
Moderate difficulty

sebelumnya didapatkan nilai skala Cormack-
Lehane 2. Prosedur intubasi pada pembiusan
sebelumnya dilakukan dengan pipa endotrakeal
nomor 4 cuff dengan blade Macintosh nomor 2
dengan jumlah percobaan intubasi sebanyak 2 kali
dengan menjaga kepala tetap melayang dengan
mengangkat badan pasien.

Class ll: soft palate,
uvala, fauces visible

No difficulty

/.4 b}

Class IV: hard palate,
only visible
Severe difficulty

Gambar 5. Skor mallampati yang menggambarkan
penampakan struktur faringeal.*®

Setelah menentukan prediksi sulit intubasi
pada pasien, penting untuk menentukan strategi
dalam melakukam intubasi. Algoritma yang
ditunjukkan pada gambar 6 adalah strategi yang
direkomendasikan.** Sesuai algoritma, pasien ini
dipilih  menggunakan teknik intubasi dengan
induksi karena beberapa pertimbangan yakni tidak
kooperatifnya pasien untuk dilakukan intubasi
secara awake, serta dari hasil penggalian riwayat
intubasi sebelumnya di mana ventilasi dapat
dikuasai dengan menggunakan OPA yang sesuai.
Pada pasien ini percobaan ventilasi mengalami
kesulitan akibat adanya obstruksi jalan nafas atas
dan keterbatasan gerak leher pasien. Setelah
menggunkaan OPA, ventilasi pasien dapat dikuasai
dengan baik. Prosedur intubasi pada pasien ini
dilakukan dengan lancar dengan bantuan seorang
asisten yang mengangkat badan pasien dan

menjaga tetap melayang dari meja operasi untuk

mempermudah ekstensi kepala pasien.

KESIMPULAN

Pasien anak dengan sindrom penyakit
tertentu dapat memiliki fitur klinis jalan nafas yang
sulit. Evaluasi jalan nafas secara cermat harus
dilakukan untuk menentukan dan mempersiapkan
penanganan jalan nafasnya. Penting untuk

mengetahui parameter-parameter dalam
mengidentifikasi jalan nafas sulit serta penggalian
riwayat pembiusan sebelumnya untuk
menentukan algoritma dalam penanganannya
supaya anestesi dilakukan dengan teknik yang baik

dan tidak membahayakan pasien.
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DIFFICULT AIRWAY ALGORITHM
1. Assess the likelihood and clinical impact of basic management problems:

« Difficulty with patient cooperation or consent
+ Difficult mask ventilation

« Difficult supraglottic airway placement
Difficult laryngoscopy

Difficult intubation

Difficult surgical airway access

2. Actively pursue opportunities to deliver supplemental oxygen throughout the process of difficult airway

management.

3. Consider the relative merits and feasibility of basic management choices:

* Awake intubation vs. intubation after induction of general anesthesia

* Non-invasive technique vs. invasive techniques for the initial approach to intubation
* Video-assisted laryngoscopy as an initial approach to intubation

* Preservation vs. ablation of spontaneous ventilation

4. Develop primary and alternative strategies:

AWAKE INTUBATION

v

Invasive Airway Access

Airway approached by
Noninvasive intubation

v v

Succeed* FAIL
|

v v v

Cancel Consider feasibility Invasive
Case of other options™ airway access

)"

{b)*

INTUBATION AFTER
INDUCTION OF GENERAL ANESTHESIA

v v

Initial intubation Initial intubation
attempts successful® Attempts UNSUCCESSFUL

FROM THIS POINT ONWARDS
CONSIDER:
1. Calling for help.
2. Retuming to
spontaneous ventilation.
3. Awakening the patient.

FACE MASK VENTILATION ADEQUATE

Ventilation adequate, intubation unsuccessful

—— SGA ADEQUATE*

NONEMERGENCY PATHWAY *—

IF BOTH

FACE MASK VENTILATION NOT ADEQUATE

CONSIDER/ATTEMPT SGA
1

SGA NOT ADEQUATE
OR NOT FEASIBLE

EMERGENCY PATHWAY
Ventilation not adequate, intubation unsuccessful

Alternative approaches FACE MASK Call for help
to intubation( AND SGA v
VENTILATION Emergency noninvasive airway ventilation'
BECOME
+ INADEQUATE
Successful FAIL after
Intubation* multiple attempts ‘ Su sful ventilation* FAIL
+ + + Emergency il
Invasive  Consider feasibility Awaken invasive airway
airway access™ of other options'™ patient® access"™

*Confirm ventilation, tracheal intubation, or SGA placement with exhaled CO.,.

a. Other options include (but are not limited to): surgery
utilizing face mask or supraglottic airway (SGA) anesthesia
(e.g.. LMA, ILMA, laryngeal tube), local anesthesia infiltra-
tion or regional nerve blockade. Pursuit of these options
usually implies that mask ventilation will not be problem-
atic. Therefore, these options may be of limited value if this
step in the algorithm has been reached via the Emergency
Pathway.

b. Invasive airway access includes surgical or percutaneous
airway, jet ventilation, and retrograde intubation.

c. Alternative difficult intubation approaches include (but
are not limited to): video-assisted laryngoscopy, alternative
laryngoscope blades, SGA (e.g., LMA or ILMA) as an intuba-
tion conduit (with or without fiberoptic guidance), fiberoptic
intubation, intubating stylet or tube changer, light wand, and
blind oral or nasal intubation.

d. Consider re-preparation of the patient for awake intuba-
tion or canceling surgery.

e. Emergency non-invasive airway ventilation consists of a
SGA.

Gambar 6. Algoritma jalan nafas sulit.**
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