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Progressif Muskiiler Distrofili Bir Hastada
Genel Anestezi Uygulamas:

General Anaesthesia in A Patient with
Progessif Muscular Dystrophy

OZET Progressif muskiiler distrofi, genetik gecis gosteren herediter bir kas hastaligidir. Bu hastalig
olanlarin, anestezi uygulamalarinda dikkat edilmesi gereken en 6nemli konulardan birisi malign
hipertermi (MH) olasiliginin yiiksek olmasidir. Hipermetabolik klinik tabloyla seyreden MH, eger
zamaninda miidahale edilmezse ve gerekli 6nlemler alinmazsa, 6liimciil seyreder. Bu hastalarda,
preoperatif anestezi konsiiltasyonu ve laboratuvar tahlilleri sonrasi, risk altindakiler belirlenmeli ve
giivenli bir anestezi teknigi secilmelidir. Hasta ve yakinlari ile hastalik ve anestezinin riskleri
hakkinda detayli bir sekilde konusulmalidir. Peroperatif yakin monitorizasyon ve izlem olasi
komplikasyonlarin erken belirlenmesi agisindan 6nemlidir. Bu olguda, Bispektral index (BIS)
monitorizasyonu ile néromiiskiiler monitorizasyon (TOF, train of four, dortlii uyar1) kullanildi.
Boylece anestezi derinligi ve noromiiskiiler tonus yakindan izlenerek hastamizda erken derlenme
saglandi. Bu olgu sunumunda malign hipertermi riski olan bir hastadaki anestezi yonetimi
anlatilmigtir.

Anahtar Kelimeler: Malign hipertermi, miiskiiler distrofi

ABSTRACT Progressif muscular distrophy is an hereditary muscular disease. One of the most im-
portant subjects to care in the anaesthetic management of these patients is the high risk of malig-
nant hypertermia (MH). Malignant hypertermia which is caracterized by a hypermetabolic clinic,
if one doesn’t take precautions and make appropriate interventions in time, it’s usually mortal. After
preoperative anaesthesia consultation and laboratory analysis, patients at risk should be determined
and a reliable anaesthetic technique should be chosen. Anaesthesia risks, the disease and the pos-
sible complications shoud be explained in detail to the patient and relatives. Peroperative close
monitorization and observation is very important in early determination of possible complications.
Bispectral index monitoring (BIS) and neuromuscular monitorization by TOF (Train of four) are
used in this case so the anaesthetic depth and neuromuscular tonus were closely observed and early
patient recovery at the end of the operation was achieved. In this case report, the anaesthetic man-
agement of a patient with malignant hyperthermia risk was explained.
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rogressif miiskiiler distrofiler, alt motor néronda anormallik olmaksi-
zin iskelet kaslarinin progressif dejenerasyonu ile karakterize, kaslar-
da giigsiizlitk ve atrofiye sebep olan, genetik bir grup hastaliktir.
Cocukluk c¢aginda en sik rastlanan formu; Duchenne/Becker distrofisi
(DMD/BMD) olup, yaklagik 3500 erkek dogumda 1 goriiliir. 1/3 olgunun ne-
deni ise, yeni mutasyonlardir (Xp21 lokalizasyonunda yer alan distrofin ge-
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nindeki mutasyon). Erigkinlerde miyotonik distro-
fi daha siktir. DMD/BMD kadin tastyicilar tarafin-
dan X’e baglh resessif olarak nakledilir ve hastalik
erkek cocuklarda goriiliir. Duchenne miiskiiler dis-
trofide, %90 hastada bulgular 4-7 yasindan 6nce
baslar. En erken semptom diismeye egilimli hantal
yliriime ve pelvik gii¢stizliige bagli merdiven ¢ik-
mada zorlanmadir. Yiirime gecikmistir. Kas gii-
clinde yavas ve selektif azalma vardir. Asil
tendonunda gerginlik sonucu parmak uglarinda yii-
riime bulgusu ortaya ¢ikar. Kontraktiir, skolyoz gi-
bi ilerleyici iskelet degisiklikleri kas giigsiizliigii ile
iligkilidir. Ciddi olgularda; restriktif akciger hasta-
ig1 ve solunum yetmezligine sebep olabilen solu-
num kaslar1 gligsiizliigu goriilebilir.!

DMD’li hastalarda anestezi uygulamasinda de-
gisik anestezi secenekleri yaygin olarak kullanil-
mistir. En 6nemli konu, miskiiler distrofilerde,
malign hipertermi’yi tetikleyen ajanlardan kagin-
maktir. Bu konuda intraveno6z anestetik ajanlar gii-
venilir iken (narkotikler, barbitiiratlar, propofol,
benzodiazepinler, droperidol, etomidat ve keta-
min), volatil ajanlar ve kas gevseticilere dikkat ge-
reklidir. DMD’li ¢ocuklarda siiksinilkolin kullanimi
sonrasinda kas rijiditesi, rabdomiyoliz, myoglobii-
liniiri, malign hipertermi, aritmiler ve hiperkale-
miye bagh kardiyak arrest gelistigi bildirilmistir.
Aritmiler ve kardiyak arrest siklikla tedaviye di-
renclidir. Postoperatif donemde, gastrik dilatasyo-
na bagli aspirasyon, myoglobiiniiriye bagl akut
renal yetmezlik, uzayan kas gii¢siizliigii, solunum
fonksiyonlarinda bozulma ve ani kardiyak arrest
goriilebilir.!

Bu olgu sunumunda, elektif tonsillektomi ve
kulaga bilateral tiip tatbiki i¢in operasyona alinan,
5 yasindaki progressif duchenne miiskiiler distro-
fili hastanin anestezi yonetiminin sunulmas: amag-
lanmagtir.

IOLGU SUNUMU

Kulak agris1 ve akintisi, bag ve bogaz agrisi, yutma
glicliigii ve 1 yasindan beri uykuda horlama, solu-
num sikintisi, agiz agik uyuma sikayetleri ile hasta-
nemiz kulak burun bogaz bolimiine bagvuran 5
yasindaki erkek hasta, tonsillektomi operasyonu ve
bilateral kulaga tiip takilmas: i¢in hastanemize ya-

Turkiye Klinikleri ] Anest Reanim 2008, 6

Sennur UZUN ve ark.

tirildi. Hastanin anamnezinden, halasinda bayilma
Oykiisti oldugu ve bu nedenle néroloji béliimiinde
arastirilarak kas hastalig: tanis1 konuldugu 6grenil-
di. Ayni kiside dig gebelik icin gecirdigi genel anes-
tezi altindaki operasyon sirasinda ates yiikselmesi
oldugu 6grenildi. Ailenin arastirilmasi sonucunda
birinci derece akraba evliliginden dogan tek ¢o-
cuk olan hastamizda da, bir yil 6nce (4 yasinda),
gastroknemiusta pseudohipertrofi, modifiye go-
wers arazi (proksimal kaslarin giigsiizliigii nede-
niyle egildikleri yerden dizlerine tirmanarak
kalkmak) klinigi noroloji boliimiince farkedilmig
ve laboratuvar tetkiklerinde CK, LDH, CKMB de-
gerleri yiiksek bulunmus (CK=4159, LDH=1858,
CKMB=179). Hastanin, lokal anestezi altinda yapi-
lan insizyonel kas biyopsisi ile muskiiler distrofi ta-
nist aldigr o6grenildi. Hastamizin tarafimizdan
yapilan norolojik muayenesinde hipotonisi vardi ve
parmak ucu ve topuklarinda yiriiyebilmekteydi.
Preoperatif laboratuvar degerlendirmesinde pseu-
dokolinesteraz degeri normal sinirlarda bulunur-
ken; GGT degeri normal, ALT (SGPT) ve AST
(SGOT) degerleri yiiksek bulundu (ALT=94,
AST=97). Hastamizin pediatrik kardiyoloji bolii-
miince yapilan klinik muayene, EKG (Elektrokar-
EKO (Ekokardiyografi)
degerlendirmelerinde herhangi bir patolojiye rast-

diyografi) ve

lanmadi. Noroloji boliimiiniin de 6nerileriyle ope-

rasyon sirasinda hazir bulundurulmas: igin
preoperatif olarak dantrolen temin edilen hasta
tonsillektomi ve bilateral kulaga tiip takilmas: ama-

c1yla operasyon odasina alindi.

Anestezi makinesi, disposable bir devre ile ye-
ni bir soda-lime takilarak ve vaporizatorleri ¢ika-
rilarak hazirlandi ve kullanimindan once, 20
dakika siiresince 10 It.dk! hizla oksijen akimi gegi-
rildi. Hasta NIKB (non invaziv kan basinci), EKG,
SpO,, néromiiskiiler monitorizasyon (TOF, train-
of-four, dortli uyari), BIS (Bispekteral indeks, As-
pect Medical System, Isvec) ve aksiller 1s1 probu ile
monitorize edildi. EMLA krem tatbikini takiben
intravendz mayi takilarak, anestezi indiiksiyonu
2.5 mg.kg! propofol, 1 pg.kg' fentanil ve 0.05
mg.kg?, total 1 mg cis-atrakuryum (Nimbex™) ile
yapildi. Endotrakeal entiibasyonun ardindan ope-
rasyonuna baglanan hastada anestezi idamesi TIVA
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(Total intravenéz anestezi ), %50 Oy ve %50 hava
karigimi ile saglandi. Anestezi derinliginin kontro-
1 BIS monitorizasyonu ile kontrol edilen hastanin
indiiksiyon sonrast BIS degeri 35 bulundu ve 10
mg.kg.saat? propofol infiizyonu uygulanmaya
baglandi. Operasyonun 5. dakikasinda BIS degeri
65-68 araligina yiikselen hastada propofol infiizyo-
nunun dozu kontrolli olarak 18 mg.kg™. saat™e ka-
dar yiikseltilerek BIS degerinin 50’e inmesi
saglandi. Operasyonun 30 dakikasinda 12 mg.kg
Lsaat™; 40. dakikasinda 8 mg.kg"'.saat e diigiiriilen
propofol infiizyonu ile ek fentanil ihtiyac1 olmadan
BIS degerleri operasyon boyunca 50-55 araliginda
seyretti. 45 dakika siiren cerrahi iglemin sonunda
propofol infiizyonu durduruldu ve 15. dakikada
TOF degerinin de %95’e ulagmasi ile hasta uyanik
olarak ekstiibe edildi. TOF monitorizasyonu altin-
daki hastamizda ek kas gevsetici dozuna ihtiyag ol-
mad1 ve noromiiskiiker blogun antagonizasyonu
i¢in herhangi bir ajan da kullanilmadi. Peroperatif
cerrahi ve anestezi agisindan herhangi bir kompli-
kasyon gelismedi.

Postoperatif yakin izlem amaciyla 2 giin yogun
bakimda takip edildikten sonra, serviste izlenen
hastada herhangi bir pulmoner veya kardiyak
komplikasyon ve malign hipertermi bulgusu goriil-
medi.

I TARTISMA

Noromdiskiiler hastaliga sahip olgularda anestezi ile
ilgili ve postoperatif karsilagilabilecek cesitli prob-
lemler mevcuttur. Ozellikle kalitimsal olarak gegen
muskiiler distrofili hastalarda aile hikayesinin 6ne-
mi biiyiiktiir. Hastalarin ndromuskiiler gelisimi, kag
yasinda yiiridiigii muhakkak sorgulanmalidir. Stip-
heli hastalarda preoperatif degerlendirmede CPK
diizeyi en basit ve temel laboratuvar tetkikini olus-
turmakla beraber; preope-ratif serum K, CI, Ca, Mg,
Na diizeylerinin degerlendirilmesi énemlidir. Tam
konulmus hastalarda preoperatif akciger X-ray,
EKO, AC fonksiyon testleri de bu grup hastalarda
karsilagilabilecek olan kardiyak ve solunumsal
fonksiyon bozukluklarinin saptanmas: agisindan
o6nemlidir.

Halojenli volatil anestetikler ve depolarizan
kas gevseticiler gibi tetikleyici ajanlar kullanildi-

26

PROGRESSIF MUSKULER DISTROFILI BiR HASTADA GENEL ANESTEZI UYGULAMASI

ginda, hipermetabolik tabloyla seyreden malign hi-
pertermi olasilig1 bu hastalarda ¢ok artmistir. Ma-
lign hipertermi riski olan hastalar mutlaka anestezi
uzmani tarafindan konstilte edilmeli ve hastalar bu
risk hakkinda bilgilendirilmelidir. Hastamizda, ge-
rekli konsiiltasyon ve kan tetkikleri sonrasi, malign
hipertermi olasilig1 acisindan dikkatli olunmasi ge-
rektigi belirlendi ve aile ile detayl bir sekilde konu-
suldu. Operasyon 6ncesi dantrolen sagland: ve hasta
gliniin ilk vakasi olarak planlandi.

Bu hastada anestezi yontemi olarak inhalasyon
anestezikleri yerine TIVA secilmesinin cesitli ne-
denleri vardir. Herseyden 6nce malign hiperter-
mi’yi tetiklemesinden dolay: volatil ajanlardan,
miiskiiler distrofili ve miyopatili hastalarda kaci-
nilmalidir.? Tkinci olarak TIVA ile hizli bir indiik-
siyon saglanmaktadir. BIS monitorizasyonunun da
kullanilmasiyla istenilen diizeyde anestezi derinli-
gine minimal dozda anestezik ajan kullanilarak ula-
silmaktadir. TIVA ile volatil anesteziklere oranla
daha hizh bir derlenme de saglamaktadir. Bunlarin
yanisira postoperatif bulanti ve kusma insidansini
da azaltmaktadir.? Nitekim hastamizda postoperatif
hizl bir derlenme saglandig: gibi postoperatif bu-
lant1 ve kusmaya da rastlanmamigtir.

BIS, anestezi derinliginin belirlenmesinde kul-
lanilan yeni bir teknolojidir. Alina ve sag ¢izgisi ile
kag arasindaki alana yapistirilan iki elektrottan ali-
nan EEG dalgalarinin teknoloji yardimi ile nume-
rik hale getirilmesi sistemiyle ¢aligir. 0-100 aras1
degerler olabilir, 100 uyaniklik halini, daha kii¢iik
degerler anestezi seviyesini gosterir. BIS degeri ile
klinik durum arasinda korelasyon bulunmaktadir;
90-100- uyanik, s6zel uyariya uygun yanit veriyor,
70-90- yiiksek sesli sozel ve sinirli dokunma uyari-
sina yanit, 60-70- yiiksek sesli sozel ve giiclii do-
kunma uyarisina giderek azalan yanit, 40-60- derin
sedasyon, sozel uyariya yanit yok, hatirlama riski
diisiik, <40- derin hipnotik durum, uyariya yanit
verebilir, koruyucu refleksler muhtemelen korun-
mus, <20- solunum rezervi sinirli, koruyucu ref-
leksler korunmus, 0- uyariya yanit yok. BIS index
degeri 70’in altina indikge eksplisit hatirlama olasi-
lig1 diiser, 60’1n altindaki degerlerde hastanin bi-
lingli olma olasilig: ¢ok diisiiktiir, genel anestezi
altinda 45-55 aralig giivenli kabul edilir.*> Hasta-
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mizda, BIS monitorizasyonu sayesinde anestezi de-
rinligi aymi seviyede kontrol altinda tutulup, mini-
mal dozda ila¢ kullanarak; ek doz opioid
uygulanmasina ihtiya¢ duyulmadi. Nitekim bu has-
talarda solunum kaslar1 zayiflig1 da goriildiigiinden
postoperatif solunum depresyonuna yol agan opio-
idlerin yiiksek dozundan da kaginilmalidir.

Bu hastalarda siiksametonyum hiperkalemik
cevaba ve buna bagh kardiyak arreste yol acabile-
ceginden kontrendikedir. Non-depolarizan kas gev-
seticilere de duyarhilik arttigindan bu grup kas
gevseticilerin kullaniminin ardindan kas fonksi-
yonlarinin geriye dénmesi normalden daha uzun
zaman almaktadir.*® Hastamizda uygulanacak is-
lem, entiibasyonu ve kas gevsekligini gerektirdigin-
den, TOF monitorizasyonu altinda, minimal dozda,
orta etki siireli, non-depolarizan bir kas gevsetici
olan cis-atrakuryum tercih edildi ve hastamizda ek

Sennur UZUN ve ark.

doz kas gevseticiye ihtiya¢ olmadi. TIVA nin son-
landirilmasinin 8. dakikasinda hasta solumaya bas-
lad1 ve 15. dakikasinda néromiiskiiler antagonist bir
ajana ihtiya¢ duyulmadan uyanik olarak ekstiibe
edildi. TOF monitorizasyonu bu hastada minimal
dozda kas gevsetici kullanmamiza ve hastamiz za-
maninda komplikasyonsuz ekstiibe etmemizi sagla-
mistir ve postoperatif rezidiiel blok goriilmemistir.
Bu hastalarda antikolinesteraz ilaglar da 6nerilme-
mektedir ¢linki onlar da tipk: siiksametonyum gi-
bi hiperkalemiye neden olabilmektedirler.?

Sonug olarak yaptigimiz klinik 6n degerlen-
dirme ve aile 6ykiisii sonucunda néromiiskiiler has-
talig1 bilinen hastamizda uyguladigimiz anestezi
yontemi sonucunda herhangi bir komplikasyon ge-
lismemistir. Uyguladigimiz anestezi yonteminin
miiskiiler distrofili hastalarda giivenilir bir yontem
oldugunu diistinmekteyiz.
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