
imb-Girdle musküler distrofi (LGMD)’ler kalça ve omuz kuşağı kas-
larında güçsüzlük ve atrofi ile seyreden genetik musküler distrofile-
rin nadir görülen heterojen bir grubunu oluşturmaktadır. 1:100 000

oranında görülen bu hastalığın 15 otozomal resesif, 7 otozomal dominant alt
tipi bulunmaktadır. Klinik bulgular genellikle çocukluk çağında başlar. Kas
güçsüzlüğü simetriktir, proksimalde daha fazladır ve yavaş ilerleyicidir.1

Hastalığın genetik mutasyon sonucu oluştuğu, bu gen defektlerinin kas lifi
boyunca nükleer zarf, sarkomer, sarkoplazma ve sarkolemma gibi çeşitli
bölgeleri etkilediği bilinmektedir.2 Kas biyopsileri histopatolojik ve immün
çalışmalar için yararlıdır ve DNA analizi musküler distrofinin spesifik form-
larının ayırt edilebilmesi için altın standarttır.3

Hastalık ilerledikçe, solunum kaslarının tutulumu, kardiyak semptom-
lar ve eklem kontraktürü gelişebilir. Malign hipertermi ve rabdomyoliz gibi
potansiyel ciddi perioperatif komplikasyonlar bu hastaların anestezi yöne-
timini zorlaştırabilir.

Turkiye Klinikleri J Anest Reanim 2014;12(1) 39

Limb-Girdle Musküler Distrofili Hastada
Anestezi Yönetimi

ÖÖZZEETT  Limb-Girdle musküler distrofi (LGMD)’ler, özellikle omuz ve pelvik kuşak kaslarını etkile-
yen, distrofik kas biyopsisi ile karakterize, kalıtımsal ilerleyici bir kas hastalığıdır. Hastalık ilerle-
dikçe, solunum kaslarının tutulumu, kardiyak bulgular ve eklem kontraktürü gelişebilir. Malign
hipertermi ve rabdomyoliz gibi potansiyel ciddi perioperatif komplikasyonlar bu hastaların anes-
tezi yönetimini zorlaştırabilir. Çalışmamızda, skolyoz nedeniyle posterior spinal füzyon operas-
yonu geçiren LGMD’li hastaya uyguladığımız başarılı anestezi yönetimini sunmayı amaçladık.
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AABBSSTTRRAACCTT  Limb-Girdle muscular dystrophies (LGMDs) comprise a heterogeneous group of
inherited progressive muscle disorders that predominantly affect the shoulder and pelvic girdle
muscles, and that exhibit a characteristic dystrophic muscle biopsy. As the disease progresses,
respiratory muscle involvement, cardiac symptoms and joint contractures, which may lead to
perioperative complications, often occur. In the present report we described successful anesthetic
management for a patient with an LGMD who underwent posterior spinal fusion due to scoliosis. 
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OLGU SUNUMU   



Çalışmamızda, skolyoz nedeniyle posterior
spinal füzyon operasyonu geçiren LGMD’li hastaya
uyguladığımız başarılı anestezi yönetimini sunmayı
amaçladık. 

OLGU SUNUMU

Skolyoz nedeniyle posterior enstrumantasyon ope-
rasyonu planlanan 11 yaşında, 30 kg, 136 cm, kız
hasta ailesinden yazılı onam alındıktan sonra ope-
rasyon odasına alındı. LGMD tanısını sekiz aylık-
ken hipotonik infant nedeniyle kas biyopsisi ile
aldığı öğrenildi. Fizik muayenesinde yatağa
bağımlı, belirgin proksimal kas güçsüzlüğü ve skol-
yozu mevcuttu. Hastanın preoperatif ve postope-
ratif direkt radyografileri Resim 1 ve 2’de

gösterilmiştir. Laboratuvar bulguları, ekokardiyo-
grafisi normaldi ve serum kreatin kinaz (CK) sevi-
yesi: 224 UI/L idi. Premedikasyon yapılmadan
operasyon odasına alınan hastaya elektrokardiyo-
grafi (EKG), periferik oksijen saturasyon (SpO2),
noninvaziv kan basıncı, bispektral indeks (BİS) ve
ısı monitörizasyonu uygulandı. Bazal kalp hızı 116
atım/dakika, kan basıncı 129/90 mmHg, SpO2
%98, BİS 98 olarak ölçüldü. Üç dakika preoksije-
nasyon sonrası, propofol 3 mg/kg ve remifentanil 1
µg/kg ile anestezi indüksiyonu yapıldı. Kas gevşe-
tici yapılmayan hasta entübe edildi. Anestezi ida-
mesinde propofol infüzyonu BİS değeri 40-50
arasında tutulacak şekilde 4-10 mg/kg/saat
arasında, remifentanil infüzyonu ise hemodinamik
parametrelere göre 0,25-0,5 µg/kg/dk olacak
şekilde total intravenöz anestezi (TİVA) uygu-
landı. %50 O2 ve %50 hava ile ventilasyon sa-
ğlandı. Hastanın dominant olmayan eline radiyal
arter kanülü ve sağ internal juguler vene santral
venöz kateter yerleştirildi. Altı saat süren operas-
yon boyunca sıcak hava üflemeli battaniye ile
ısıtılan hastanın vücut ısısı, özefagus probuyla
takip edilerek, 36,5 ile 370C arasında tutuldu. Top-
lam 700 mL kanayan hastaya cellsaver ile elde edi-
len 300 mL kan ve 1 ünite eritrosit süspansiyonu
verildi. Entübe olarak Anesteziyoloji ve Reani-
masyon Kliniği, yoğun bakım ünitesine alındı ve
postoperatif 3. saatte ekstübe edildi. 

TARTIŞMA

İlerleyici musküler distrofilerin bir grubu olan
LGMD erken çocukluktan geç erişkin döneme
kadar yaşamın herhangi bir döneminde başlayabi-
lir. Genel olarak, kas güçsüzlüğü proksimal kas
gruplarında başlar, tipik olarak pelvik kuşağın et-
kilenmesiyle merdiven çıkmada, koşmada ve yer-
den kalkmakta zorluk görülür. Kliniğe omuz
kuşağında güçsüzlük de eklenir, ancak distal kaslar
ve yüz kasları korunur.

LGMD tanısı için kas biyopsisinde histolojik
olarak musküler distrofinin tespiti önemlidir. Kas
biyopsisi ile zayıf Limb-Girdle paterni sergileyen
inflamatuar kas hastalığı, metabolik kas bozukluğu,
ön boynuz hücre hastalığı ve yapısal miyopatiler
için ayırıcı tanı sağlanır.
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RESİM 1: Preoperatif direkt radyografi.

RESİM 2: Postoperatif direkt radyografi.



Serum CK seviyelerindeki önemli artış LGMD
tanısını destekler ancak biyopsiyi gereksiz kılacak
kadar spesifik değildir. İnflamatuar ve miyopatik
distrofilerde önemli derecede artmış CK düzeyleri
görülebileceği gibi tersine LGMD’nin bazı domi-
nant formlarında CK düzeyinde minimal artış ola-
bilir. LGMD tanısı için klinik ve patolojik
değişikliklerin görülmesi şarttır.4 Hastamızın serum
CK seviyesinde minimal artış gözlenmiştir. (CK:
224 UI/L Referans aralığı: 29-168 UI/L). Hasta-
mızda yapılan kas biyopsisinde musküler distrofi
tespit edilmişti.

LGMD, distrofinli transmembran proteinleri-
nin (dystroglycans, sarcoglycans) mutasyonu ile ka-
rakterizedir. Distrofin-glikoprotein kompleksinin
eksikliği instabilite, kas membran frajilitesinde
artış, inflamatuar reaksiyonlar ve fibrozisi takip
eden nekroz ile sonuçlanır. Süksinilkolin veya in-
halasyon anesteziklerine maruz kalma kas hücre
membranında stres oluşturur, stabilitesini bozar,
permeabilitesini artırır ve LGMD’li hastalarda rab-
domiyolizi tetikler. LGMD’li hastalar için en gü-
venli anestezi tekniği net değildir, ancak süksinil-
kolin ve halojenize ajanlardan kaçınılmalıdır.5

Aile öyküsü olmayan LGMD’li hastaların ma-
lign hipertermiye duyarlılıklarında artış yoktur.
Ancak, inhalasyon anestezik ajanlarına maruz
kalan LGMD hastalarında hastalıkla ilişkili kardi-
yak komplikasyonlar veya nadiren postoperatif de
gelişebilen akut rabdomiyolizisle karakterize ma-

lign hipertermi benzeri bir sendrom gelişebilir.
Herhangi bir kas hastalığında olduğu gibi, süksinil-
kolin uygulaması yaşamı tehdit eden hiperkalemi
ile ilişkili olabilir ve kaçınılmalıdır. LGMD’li has-
taların sedatif, anestezik ve kas gevşeticilere hassa-
siyeti anesteziden derlenmenin uzaması kadar
intraoperatif ve erken postoperatif kardiyovaskü-
ler ve solunumsal komplikasyonlarla sonuçlanabi-
lir.6,7 Kas gevşeticiler ve inhalasyon anestezik
ajanlarının olumsuz etkilerinden kaçınmak için
hastamızda entübasyon ve idamede kas gevşetici ve
inhalasyon anestezik ajanı kullanılmadı.

Musküler distrofili hastaların anestezi yöneti-
minde propofolün güvenle kullanılabileceği bildi-
rilmiştir.2,8,9 Propofol ve remifentanil gibi kısa etki
süreli ajanlar kullanıldığında anestezik ilaçların tit-
rasyonu ve yeterli anestezi derinliğinin sağlanması
amacıyla BİS monitörizasyonu önerilmektedir.2 Biz
de propofol-remifentanil ile TİVA uyguladığımız
ve anestezi derinliğini BİS ile kontrol ettiğimiz
LGMD’li hastada altı saat süren operasyon boyunca
problemle karşılaşmadık. 

Malign hipertermi ve rabdomyoliz gibi ciddi
potansiyel komplikasyonlara sahip LGMD’li hasta-
ların anestezi yönetiminde inhalasyon anestezik
ajanları ve süksinilkolin kullanımından kaçınılma-
lıdır. BİS monitörizasyonu ile yeterli anestezi de-
rinliği sağlanarak uygulanan propofol-TİVA
seçeneğinin güvenli bir alternatif olabileceği ka-
naatindeyiz.
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