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rog res sif müs kü ler dis tro fi ler, alt mo tor nö ron da anor mal lik ol mak sı -
zın is ke let kas la rı nın prog res sif de je ne ras yo nu ile ka rak te ri ze, kas lar -
da güç süz lük ve at ro fi ye se bep olan, ge ne tik bir grup has ta lık tır.

Ço cuk luk ça ğın da en sık rast la nan for mu; Duc hen ne/Bec ker dis tro fi si
(DMD/BMD) olup, yak la şık 3500 er kek do ğum da 1 gö rü lür. 1/3 ol gu nun ne-
de ni ise, ye ni mu tas yon lar dır (Xp21 lo ka li zas yo nun da yer alan dis tro fin ge-

Progressif Musküler Distrofili Bir Hastada
Genel Anestezi Uygulaması

ÖZET Progressif musküler distrofi, genetik geçiş gösteren herediter bir kas hastalığıdır. Bu hastalığı
olanların, anestezi uygulamalarında dikkat edilmesi gereken en önemli konulardan birisi malign
hipertermi (MH) olasılığının yüksek olmasıdır. Hipermetabolik klinik tabloyla seyreden MH, eğer
zamanında müdahale edilmezse ve gerekli önlemler alınmazsa, ölümcül seyreder. Bu hastalarda,
preoperatif anestezi konsültasyonu ve laboratuvar tahlilleri sonrası, risk altındakiler belirlenmeli ve
güvenli bir anestezi tekniği seçilmelidir. Hasta ve yakınları ile hastalık ve anestezinin riskleri
hakkında detaylı bir şekilde konuşulmalıdır. Peroperatif yakın monitorizasyon ve izlem olası
komplikasyonların erken belirlenmesi açısından önemlidir. Bu olguda, Bispektral index (BIS)
monitorizasyonu ile nöromüsküler monitorizasyon (TOF, train of four, dörtlü uyarı) kullanıldı.
Böylece anestezi derinliği ve nöromüsküler tonus yakından izlenerek hastamızda erken derlenme
sağlandı. Bu olgu sunumunda malign hipertermi riski olan bir hastadaki anestezi yönetimi
anlatılmıştır. 
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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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nin de ki mu tas yon). Eriş kin ler de mi yo to nik dis tro -
fi da ha sık tır. DMD/BMD ka dın ta şı yı cı lar ta ra fın -
dan X’e bağ lı re ses sif ola rak nak le di lir ve has ta lık
er kek ço cuk lar da gö rü lür. Duc hen ne müs kü ler dis-
tro fi de, %90 has ta da bul gu lar 4-7 ya şın dan ön ce
baş lar. En er ken semp tom düş me ye eği lim li han tal
yü rü me ve pel vik güç süz lü ğe bağ lı mer di ven çık-
ma da zor lan ma dır. Yü rü me ge cik miş tir. Kas gü-
cün de ya vaş ve se lek tif azal ma var dır. Aşil
ten do nun da ger gin lik so nu cu par mak uç la rın da yü-
rü me bul gu su or ta ya çı kar. Kon trak tür, skol yoz gi -
bi iler le yi ci is ke let de ği şik lik le ri kas güç süz lü ğü ile
iliş ki li dir. Cid di ol gu lar da; res trik tif ak ci ğer has ta -
lı ğı ve so lu num yet mez li ği ne se bep ola bi len so lu -
num kas la rı güç süz lü ğü gö rü le bi lir.1

DMD’li has ta lar da anes te zi uy gu la ma sın da de-
ği şik anes te zi se çe nek le ri yay gın ola rak kul la nıl -
mış tır. En önem li ko nu, müs kü ler dis tro fi ler de,
ma lign hi per ter mi’ yi te tik le yen ajan lar dan ka çın -
mak tır. Bu ko nu da in tra ve nöz anes te tik ajan lar gü-
ve ni lir iken (nar ko tik ler, bar bi tü rat lar, pro po fol,
ben zo di a ze pin ler, dro pe ri dol, eto mi dat ve ke ta -
min), vo la til ajan lar ve kas gev şe ti ci le re dik kat ge-
rek li dir. DMD’li ço cuk lar da sük si nil ko lin kul la nı mı
son ra sın da kas ri ji di te si, rab do mi yo liz, myog lo bü -
li nü ri, ma lign hi per ter mi, arit mi ler ve hi per ka le -
mi ye bağ lı kar di yak ar rest ge liş ti ği bil di ril miş tir.
Arit mi ler ve kar di yak ar rest sık lık la te da vi ye di-
renç li dir. Pos to pe ra tif dö nem de, gas trik di la tas yo -
na bağ lı as pi ras yon, myog lo bü nü ri ye bağ lı akut
re nal yet mez lik, uza yan kas güç süz lü ğü, so lu num
fonk si yon la rın da bo zul ma ve ani kar di yak ar rest
gö rü le bi lir.1

Bu ol gu su nu mun da, elek tif ton sil lek to mi ve
ku la ğa bi la te ral tüp tat bi ki için ope ras yo na alı nan,
5 ya şın da ki prog res sif duc hen ne müs kü ler dis tro -
fi li has ta nın anes te zi yö ne ti mi nin su nul ma sı amaç-
lan mış tır.

OL GU SU NU MU
Kulak ağ rı sı ve akın tı sı, baş ve bo ğaz ağ rı sı, yut ma
güç lü ğü ve 1 ya şın dan be ri uy ku da hor la ma, so lu -
num sı kın tı sı, ağız açık uyu ma şika yet le ri ile has ta-
ne miz ku lak bu run bo ğaz bö lü mü ne baş vu ran 5
ya şın da ki er kek has ta, ton sil lek to mi ope ras yo nu ve
bi la te ral ku la ğa tüp ta kıl ma sı için has ta ne mi ze ya-

tı rıl dı. Has ta nın anam ne zin den, ha la sın da ba yıl ma
öy kü sü ol du ğu ve bu ne den le nö ro lo ji bö lü mün de
araş tı rı la rak kas has ta lı ğı ta nı sı ko nul du ğu öğ re nil -
di. Ay nı ki şi de dış ge be lik için ge çir di ği ge nel anes-
te zi al tın da ki ope ras yon sı ra sın da ateş yük sel me si
ol du ğu öğ re nil di. Ai le nin araş tı rıl ma sı so nu cun da
bi rin ci de re ce ak ra ba ev li li ğin den do ğan tek ço -
cuk olan has ta mız da da, bir yıl ön ce (4 ya şın da),
gas trok ne mi us ta pse u do hi per tro fi, mo di fi ye go-
wers ara zı (prok si mal kas la rın güç süz lü ğü ne de -
niy le eğil dik le ri yer den diz le ri ne tır ma na rak
kalk mak) kli ni ği nö ro lo ji bö lü mün ce far ke dil miş
ve la bo ra tu var tet kik le rin de CK, LDH, CKMB de-
ğer le ri yük sek bu lun muş (CK=4159, LDH=1858,
CKMB=179). Has ta nın, lo kal anes te zi al tın da ya pı -
lan in siz yo nel kas bi yop si si ile mus kü ler dis tro fi ta-
nı sı al dı ğı öğ re nil di. Has ta mı zın ta ra fı mız dan
ya pı lan nö ro lo jik mu a ye ne sin de hi po to ni si var dı ve
par mak ucu ve to puk la rın da yü rü ye bil mek tey di.
Pre o pe ra tif la bo ra tu var de ğer len dir me sin de pse u -
do ko li nes te raz de ğe ri nor mal sı nır lar da bu lu nur -
ken; GGT de ğe ri nor mal, ALT (SGPT) ve AST
(SGOT) de ğer le ri yük sek bu lun du (ALT=94,
AST=97). Has ta mı zın pe di at rik kar di yo lo ji bö lü -
mün ce ya pı lan kli nik mu a ye ne, EKG (Elek tro kar -
di yog ra fi) ve EKO (Eko kar di yog ra fi)
de ğer len dir me le rin de her han gi bir pa to lo ji ye rast-
lan ma dı. Nö ro lo ji bö lü mü nün de öne ri le riy le ope-
ras yon sı ra sın da ha zır bu lun du rul ma sı için
pre o pe ra tif ola rak dan tro len te min edi len has ta
ton sil lek to mi ve bi la te ral ku la ğa tüp ta kıl ma sı ama-
cıy la ope ras yon oda sı na alın dı. 

Anes te zi ma ki ne si, dis po sab le bir dev re ile ye -
ni bir so da-li me ta kı la rak ve va po ri za tör le ri çı ka -
rı la rak ha zır lan dı ve kul la nı mın dan ön ce, 20
da ki ka sü re sin ce 10 lt.dk-1 hız la ok si jen akı mı ge çi -
ril di. Has ta NIKB (non in va ziv kan ba sın cı), EKG,
SpO2, nö ro müs kü ler mo ni to ri zas yon (TOF, tra in-
of-fo ur, dört lü uya rı), BIS (Bis pek te ral in deks, As-
pect Me di cal System, İsveç) ve ak sil ler ısı pro bu ile
mo ni to ri ze edil di. EM LA krem tat bi ki ni ta ki ben
in tra ve nöz ma yi ta kı la rak, anes te zi in dük si yo nu
2.5 mg.kg-1 pro po fol, 1 μg.kg-1 fen ta nil ve 0.05
mg.kg-1, to tal 1 mg cis-at ra kur yum (Nim bexTM) ile
ya pıl dı. En dot ra ke al en tü bas yo nun ar dın dan ope-
ras yo nu na baş la nan has ta da anes te zi ida me si Tİ VA
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(To tal in tra ve nöz anes te zi ), %50 O2 ve %50 ha va
ka rı şı mı ile sağ lan dı. Anes te zi de rin li ği nin kon tro -
lü BIS mo ni to ri zas yo nu ile kon trol edi len has ta nın
in dük si yon son ra sı BIS de ğe ri 35 bu lun du ve 10
mg.kg-1.sa at-1 pro po fol in füz yo nu uy gu lan ma ya
baş lan dı. Ope ras yo nun 5. da ki ka sın da BIS de ğe ri
65-68 ara lı ğı na yük se len has ta da pro po fol in füz yo -
nu nun do zu kon trol lü ola rak 18 mg.kg-1. sa at-1’e ka -
dar yük sel ti le rek BIS de ğe ri nin 50’e in me si
sağ lan dı. Ope ras yo nun 30 da ki ka sın da 12 mg.kg-
1.sa at-1; 40. da ki ka sın da 8 mg.kg-1.sa at-1’e dü şü rü len
pro po fol in füz yo nu ile ek fen ta nil ih ti ya cı ol ma dan
BIS de ğer le ri ope ras yon bo yun ca 50-55 ara lı ğın da
sey ret ti. 45 da ki ka sü ren cer ra hi iş le min so nun da
pro po fol in füz yo nu dur du rul du ve 15. da ki ka da
TOF de ğe ri nin de %95’e ulaş ma sı ile has ta uya nık
ola rak eks tü be edil di. TOF mo ni to ri zas yo nu al tın -
da ki has ta mız da ek kas gev şe ti ci do zu na ih ti yaç ol-
ma dı ve nö ro müs kü ker blo ğun an ta go ni zas yo nu
için her han gi bir ajan da kul la nıl ma dı. Pe ro pe ra tif
cer ra hi ve anes te zi açı sın dan her han gi bir komp li -
kas yon ge liş me di.

Pos to pe ra tif ya kın iz lem ama cıy la 2 gün yo ğun
ba kım da ta kip edil dik ten son ra, ser vis te iz le nen
has ta da her han gi bir pul mo ner ve ya kar di yak
komp li kas yon ve ma lign hi per ter mi bul gu su gö rül-
me di. 

TAR TIŞ MA
Nö ro müs kü ler has ta lı ğa sa hip ol gu lar da anes te zi ile
il gi li ve pos to pe ra tif kar şı la şı la bi le cek çe şit li prob-
lem ler mev cut tur. Özel lik le ka lı tım sal ola rak ge çen
mus kü ler dis tro fi li has ta lar da ai le hi ka ye si nin öne -
mi bü yük tür. Has ta la rın nö ro mus kü ler ge li şi mi, kaç
ya şın da yü rü dü ğü mu hak kak sor gu lan ma lı dır. Şüp-
he li has ta lar da pre o pe ra tif de ğer len dir me de CPK
dü ze yi en ba sit ve te mel la bo ra tu var tet ki ki ni oluş-
tur mak la be ra ber; pre o pe-ra tif se rum K, Cl, Ca, Mg,
Na dü zey le ri nin de ğer len di ril me si önem li dir. Ta nı
ko nul muş has ta lar da pre o pe ra tif ak ci ğer X-ray,
EKO, AC fonk si yon test le ri de bu grup has ta lar da
kar şı la şı la bi le cek olan kar di yak ve so lu num sal
fonk si yon bo zuk luk la rı nın sap tan ma sı açı sın dan
önem li dir. 

Ha lo jen li vo la til anes te tik ler ve de po la ri zan
kas gev şe ti ci ler gi bi te tik le yi ci ajan lar kul la nıl dı -

ğın da, hi per me ta bo lik tab loy la sey re den ma lign hi-
per ter mi ola sı lı ğı bu has ta lar da çok art mış tır. Ma-
lign hi per ter mi ris ki olan has ta lar mut la ka anes te zi
uz ma nı ta ra fın dan kon sül te edil me li ve has ta lar bu
risk hak kın da bil gi len di ril me li dir. Has ta mız da, ge-
rek li kon sül tas yon ve kan tet kik le ri son ra sı, ma lign
hi per ter mi ola sı lı ğı açı sın dan dik kat li olun ma sı ge-
rek ti ği be lir len di ve ai le ile de tay lı bir şekil de ko nu-
şul du. Ope ras yon ön ce si dan tro len sağ lan dı ve has ta
gü nün ilk va ka sı ola rak plan lan dı.

Bu has ta da anes te zi yön te mi ola rak in ha las yon
anes te zik le ri ye ri ne Tİ VA se çil me si nin çe şit li ne-
den le ri var dır. Her şey den ön ce ma lign hi per ter -
mi’ yi te tik le me sin den do la yı vo la til ajan lar dan,
müs kü ler dis tro fi li ve mi yo pa ti li has ta lar da ka çı -
nıl ma lı dır.2 İkin ci ola rak Tİ VA ile hız lı bir in dük -
si yon sağ lan mak ta dır. BIS mo ni to ri zas yo nu nun da
kul la nıl ma sıy la is te ni len dü zey de anes te zi de rin li -
ği ne mi ni mal doz da anes te zik ajan kul la nı la rak ula-
şıl mak ta dır. Tİ VA ile vo la til anes te zik le re oran la
da ha hız lı bir der len me de sağ la mak ta dır. Bun la rın
ya nı sı ra pos to pe ra tif bu lan tı ve kus ma in si dan sı nı
da azalt mak ta dır.3 Ni te kim has ta mız da pos to pe ra tif
hız lı bir der len me sağ lan dı ğı gi bi pos to pe ra tif bu-
lan tı ve kus ma ya da rast lan ma mış tır.

BIS, anes te zi de rin li ği nin be lir len me sin de kul-
la nı lan ye ni bir tek no lo ji dir. Alı na ve saç çiz gi si ile
kaş ara sın da ki ala na ya pış tı rı lan iki elek trot tan alı-
nan EEG dal ga la rı nın tek no lo ji yar dı mı ile nu me -
rik ha le ge ti ril me si sis te miy le ça lı şır. 0-100 ara sı
de ğer ler ola bi lir, 100 uya nık lık ha li ni, da ha kü çük
de ğer ler anes te zi se vi ye si ni gös te rir. BIS de ğe ri ile
kli nik du rum ara sın da ko re las yon bu lun mak ta dır;
90-100- uya nık, sö zel uya rı ya uy gun ya nıt ve ri yor,
70-90- yük sek ses li sö zel ve sı nır lı do kun ma uya rı -
sı na ya nıt, 60-70- yük sek ses li sö zel ve güç lü do-
kun ma uya rı sı na gi de rek aza lan ya nıt, 40-60- de rin
se das yon, sö zel uya rı ya ya nıt yok, ha tır la ma ris ki
dü şük, <40- de rin hip no tik du rum, uya rı ya ya nıt
ve re bi lir, ko ru yu cu ref leks ler muh te me len ko run -
muş, <20- so lu num re zer vi sı nır lı, ko ru yu cu ref-
leks ler ko run muş, 0- uya rı ya ya nıt yok. BIS in dex
de ğe ri 70’in al tı na in dik çe eks pli sit ha tır la ma ola sı-
lı ğı dü şer, 60’ın al tın da ki de ğer ler de has ta nın bi-
linç li ol ma ola sı lı ğı çok dü şük tür, ge nel anes te zi
al tın da 45-55 ara lı ğı gü ven li ka bul edi lir.4,5 Has ta -
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mız da, BIS mo ni to ri zas yo nu sa ye sin de anes te zi de-
rin li ği ay nı se vi ye de kon trol al tın da tu tu lup, mi ni -
mal doz da ilaç kul la na rak; ek doz opi o id
uy gu lan ma sı na ih ti yaç du yul ma dı. Ni te kim bu has-
ta lar da so lu num kas la rı za yıf lı ğı da gö rül dü ğün den
pos to pe ra tif so lu num dep res yo nu na yol açan opi o -
id le rin yük sek do zun dan da ka çı nıl ma lı dır.

Bu has ta lar da sük sa me ton yum hi per ka le mik
ce va ba ve bu na bağ lı kar di yak ar res te yol aça bi le -
ce ğin den kon tren di ke dir. Non-de po la ri zan kas gev-
şe ti ci le re de du yar lı lık art tı ğın dan bu grup kas
gev şe ti ci le rin kul la nı mı nın ar dın dan kas fonk si -
yon la rı nın ge ri ye dön me si nor mal den da ha uzun
za man al mak ta dır.6-8 Has ta mız da uy gu la na cak iş -
lem, en tü bas yo nu ve kas gev şek li ği ni ge rek tir di ğin -
den, TOF mo ni to ri zas yo nu al tın da, mi ni mal doz da,
or ta et ki sü re li, non-de po la ri zan bir kas gev şe ti ci
olan cis-at ra kur yum ter cih edil di ve has ta mız da ek

doz kas gev şe ti ci ye ih ti yaç ol ma dı. Tİ VA nın son-
lan dı rıl ma sı nın 8. da ki ka sın da has ta so lu ma ya baş-
la dı ve 15. da ki ka sın da nö ro müs kü ler an ta go nist bir
aja na ih ti yaç du yul ma dan uya nık ola rak eks tü be
edil di. TOF mo ni to ri zas yo nu bu has ta da mi ni mal
doz da kas gev şe ti ci kul lan ma mı za ve has ta mı zı za-
ma nın da komp li kas yon suz eks tü be et me mi zi sağ la -
mış tır ve pos to pe ra tif re zi dü el blok gö rül me miş tir.
Bu has ta lar da an ti ko li nes te raz ilaç lar da öne ril me -
mek te dir çün kü on lar da tıp kı sük sa me ton yum gi -
bi hi per ka le mi ye ne den ola bil mek te dir ler.8

So nuç ola rak yap tı ğı mız kli nik ön de ğer len -
dir me ve ai le öy kü sü so nu cun da nö ro müs kü ler has-
ta lı ğı bi li nen has ta mız da uy gu la dı ğı mız anes te zi
yön te mi so nu cun da her han gi bir komp li kas yon ge-
liş me miş tir. Uy gu la dı ğı mız anes te zi yön te mi nin
müs kü ler dis tro fi li has ta lar da gü ve ni lir bir yön tem
ol du ğu nu dü şün mek te yiz.
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