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Hurler Sendromlu Bir Olguda
Hava Yolu Saglanmasinda
Laringeal Maskenin Giivenilirligi

Reliability of Laryngeal Mask in Providing
Airway to a Patient with Hurler’s Syndrome:
Case Report

OZET Hurler sendromu, otozomal resesif gecisli, alfa-L-iduronidaz enzim eksikligi nedeniyle
mukopolisakkaridlerin gesitli dokularda birikmesi sonucu ciddi yapisal ve fizyolojik bozukluklarla
seyreden ilerleyici bir hastaliktir (Mukopolisakkaridozis Tip I). Organ patolojileri nedeniyle sik
operasyon gerektiren hastalarin anestezisi sistemik birgok sorun nedeniyle 6zellik gésterir. Ozellikle
yiiz deformitesi, nazofaringeal mukopolisakkarid birikimi ve eklem-kemik deformitelerine bagh
hava yolu saglanmasindaki gii¢litk bu hastalarda sik kargilagilan bir sorundur. Yazimizda bir olgu
nedeniyle Hurler sendromlu hastalarda kisa siireli girisimlerde hava yolu saglanmasi i¢in laringeal
maskenin giivenilirligini literatiir bilgileri esliginde tartigmay: amagladik.

Anahtar Kelimeler: Anestezi; mukopolisakkaridoz; hava yolu tikanikligy; laringeal maskeler

ABSTRACT Hurler syndrome is a progressive disease with serious structural and physiologic
abnormalities in consequence of mucopolysaccharide accumulation in several tissues due to alpha-
L-ioduronidase deficiency, and have autosomal recessive trait (mucopolysaccharidosis Type I).
There is frequent necessity of operative interventions in these patient subpopulation due to organ
pathologies, however, the anesthesia of these patients require special attention regarding several
consequential issues. Difficulty in providing airway in these patients caused by facial deformities,
nasopharyngeal mucopolysaccharide deposition and joint-bone deformities is a frequently
encountered problem. Here we present a case with Hurler syndrome in whom laryngeal mask
securely provide airway patency for an operation of short duration justifying its favorable use in
these patients.

Key Words: Anesthesia; mucopolysaccharidosis; airway obstruction; laryngeal masks
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ukopolisakkaridoz (MPS) metabolizmasi bozukluklarindan olan
Hurler sendromu (MPS Tip I), asit mukopolisakkaridlerin ce-
sitli dokularda birikimi ile karakterize, ilerleyici, herediter bir
hastaliktir. Organ ve dokularda ciddi yapisal ve fonksiyonel bozukluklara
neden oldugu i¢in anestezik yontem, hava yolu giivenligi ve ilag se¢imi
ozellik gerektirir. Ozellikle bag-boyun patolojileri hava yolu saglanma-
sinda ciddi sorunlara neden olabilir. Sunumuzda Hurler sendromlu bir
olguda uyguladigimiz anestezi ve hava yolu yonetimini tartigmay1 amag-

ladik.
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OLGU SUNUMU

Konjenital glokomu olan ve genel anestezi altinda
muayenesi planlanan 7 yasinda erkek olgunun ai-
lesinden bilgilendirilmis onam formu alindi. Genel
durumu iyi olan olguda gelisme geriligi (<3 persan-
til) ve mental retardasyon mevcut olup, kafa
biiyiik, boyun kisa, burun genis ve basik, ¢ene
kiigiik ve geride, dudaklar ve dil iri, gingivalar hi-
pertrofik, disler deforme, gozler ekzoftalmik, kor-
nealar bulanik gériintimdeydi. Her iki burundan
mukoid yapida akinti mevcut olup sendroma 6zel
akinti olarak degerlendirildi ve nazofaringeal akint1
gozlenmedi (Resim 1). Mallampati skoru IV olarak
degerlendirildi. Kulak-Burun-Bogaz klinigi tara-
findan konsiilte edilen hastanin indirekt laringos-
kopisinde hafif hipertofik tonsiller disinda patoloji
saptanmadi. Ekstremiteler kisa, zayif, el ve ayak-
lar genis, parmaklar kisa ve kiint olup hareket ki-
sitligt mevcuttu. Tim viicutta yaygin killanmasi
vardi. Skolyozu ve lomber kifozu olan hastanin
boyun hareketleri de kisith olup supin pozisyonda
bas yerden 2 cm yukarda kalmaktayd: (Resim 2).
Dinlemekle solunum sesleri normal bulundu. Kar-
diyovaskiiler sistem muayenesinde her odakta 1/6’
sistolik tftirim duyulmaktaydi. Dalak alt ve tist
polii, karaciger kot altinda 4 cm ele gelmekteydi. Sol
inguinal bolgede iki kez opere olmasina ragmen
hernisi mevcuttu. Ekokardiyografide kiiciik ¢caph
PDA tespit edildi. Laboratuvar sonuglar: normal s1-
nirlardaydi. Hurler sendromu tanis: alan hastaya
kardiyoloji tarafindan enfektif endokardit profilak-
sisi, metabolizma ve ¢ocuk hastaliklar1 tarafindan
atlantoaksial dislokasyon riski nedeniyle girisim ve
pozisyonun dikkatli yapilmasi 6nerildi. Cerrahi sa-
hadan uzak kalmak, goz kiiresinin hareketlerini
onlemek ve g6z i¢i basincinin dogru 6l¢timii i¢in
yeterli kas gevsemesini saglamak amaciyla laringeal
maske ya da endotrakeal tiip kullanarak genel anes-
tezi uygulanmasina karar verildi.

Anestezi hazirligi yapildi ve hava yolu saglan-
masinda giicliikle karsilagilabilecegi icin farkli boy-
larda yiiz maskeleri, laringoskop bleydleri, laringeal
maskeler, endotrakeal tiipler, fiberoptik bronkos-
kop, stile ve kilavuz tel hazir bulunduruldu. Ope-
rasyondan 20 dakika 6nce 0,5 mg kg! midazolam ile
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oral premedikasyon uygulanan hasta ameliyatha-
neye alindi. Bag masaya temas etmedigi icin bas-
boyun ve kifoz nedeniyle bel uygun yiikseklikte
yastiklarla desteklendi. Kalp atim hizi, non-invaziv
kan basinci, periferik oksijen satiirasyonu monit6-
rize edildi. Yeterli sedasyonu olan hastaya el sirtin-
dan 22 gauge kateter ile damar yolu agilarak 1/3
izomiks soliisyonu inflizyonuna baglandi. Goz kas-
larindaki gerilmeye bagh gelisen vagal etkiyle olu-
sabilecek bulanti-kusmay1 6nlemek i¢in 2 mg
ondansetron uygulandi. Maske ile uyumunu kolay-
lagtirmak i¢in intravenéz 0,05 mg kg midazolam ve

1,5 pg kg fentanil uygulanan hastanin anestezi in-

RESIM 1: Hurler sendromlu hastanin tipik yiz yapisi.
(Renkli hali icin Bkz. http://anestezi.turkiyeklinikleri.com/)

RESIM 2: Hastanin lomber kifozu ve yaygin vicut killanmasi.
(Renkli hali icin Bkz. http://anestezi.turkiyeklinikleri.com/)
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RESIM 3: Laringeal maske yerlestiriimesi sonras| hastanin gériinimd.
(Renkli hali icin Bkz. http:/anestezi.turkiyeklinikleri.com/)

diiksiyonu %50 azot protoksit-oksijen karigimi
icinde %7 sevofluranla saglandi. Dilin buytkligi
nedeniyle dar agiz kavitesinde parmakla maniiplas-
yon gii¢ oldugundan laringeal maske hafif sis olarak,
maskenin esnekliginden yararlanilarak ve jaw thrust
manevrasl ile tek denemede yerlestirildi (Resim 3).
Akciger ve mide dinlenerek maskenin yerlesimi
dogrulandi. Laringeal maskeyi iyi tolere eden ve ha-
valanmada sorun yasanmayan hastanin anestezi ida-
mesi %60 azotprotoksit- %40 oksijen karigimi icinde
end-tidal %1-2 olacak sekilde sevofluranla saglanda.
Hava yolunda gelisebilecek sorunlara kisa stirede
miidahale edebilmek i¢in solunum manuel olarak
devam ettirildi. Cerrahi girisimin ilk dakikalarinda
goz kaslarinin cekilmesi nedeniyle kalp hizinda
%20’lik bir azalma gozlendi ve cerrahiye kisa bir
stire ara verilip 0.01 mg kg™ atropin uygulandi ve
normal atim hiz1 saglandiginda girisime izin verildi.
Sonraki 15 dakika boyunca hemodinamik degerler
stabil seyretti. Girisimin son 5 dakikasinda spontan
solunum saglands, azot protoksit kesilerek sevoflu-
ran dozu kademeli olarak azaltildi. Toplam 25 da-
kika olan girigimin sonlanmas: ile %100 oksijene
gecildi ve refleksleri geri dénen, spontan solunumu
yeterli olan hastanin laringeal maskesi sorunsuz ola-
rak ¢ikarilip yiiz maskesi ile oksijenasyona devam
edildi. Aldrete skoru 9 olan hasta uyandirma servi-
sine devredildi. Anestezi sonras: bakim iinitesinde
postanestezik apne ve hava yolu obstruksiyonu yo-
niinden 2 saat takip edilen hasta bilincinin tam acil-
mast, solunumun, reflekslerinin yeterli olmasi
tizerine servis yatagina gonderildi.
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Hurler sendromu; otozomal resesif gecisli, nadir
goriilen, dogumsal mukopolisakkarid metaboliz-
mas1 bozukluklarinin en agir tipidir (MPS Tip I).
Gortilme sikligr 1:40.000 olup dogumda normal
olan hastalar 6-24. aylarda klinik olarak bulgu ver-
meye baglar. Alfa-L-iduronidaz enzimindeki yeter-
sizlik nedeniyle beyin, goz, kalp, karaciger, dalak,
kemik, kikirdak ve deride asit mukopolisakka-
ridler birikmekte ve ciddi yapisal ve fonksiyonel
bozukluklar meydana gelmektedir.! Kafa/beden
uyumsuzlugu, kaba yiiz yapisi, buytik dil, kii¢itk ve
geride cene, deforme ve ayrik disler, kisa, kalin
boyun, hepatosplenomegali vardir. Torakal ve lom-
ber kifoz gibi iskelet deformiteleri, kikirdak yapi-
sinda bozukluk ve uzun kemiklerin biiyiimesinde
gerilik goriiliir. Eller genis, parmaklar kisa ve kiint-
tur. Diz, dirsek, omuz, kalca gibi bircok eklemde
kontraktiirler vardir. Nazofarinks ve toraksta yapi-
sal deformiteler, mukoid burun akintisi, restriktif
akciger hastaligi nedeniyle tekrarlayan solunum
yolu enfeksiyonlar1 ve otitis media sik goriliir."?
Deri kalindir, hirsutizm sik goriilen bir bulgudur.
Kornea bulanikligi, glokom vardir ve zamanla optik
atrofi gelisebilir. Kombine iletim kusuru ve néro-
sensoriyel tip sagirlik, meninkslerin kalinlagsmasina
bagli hidrosefali gelisebilir. Zeka gelisimi algila-
mada ve konusmada bozukluk nedeniyle geridir.
Damar ¢eperlerindeki birikim sonucu koroner ar-
terlerde daralmalar olur. Kalp kapaklari, endokard
ve miyokard kalinlagir. Sistemik ve pulmoner hi-
pertansiyonun da etkisiyle konjestif kalp yetmez-
ligi ve ani kardiyovaskiiler kollaps gelisebilir.
Ortalama yasam siireleri 5-10 yildir. Oliim genel-
likle kardiyovaskiiler sorunlar ve solunum yolu en-
feksiyonu nedeniyle olur.??

Organ patolojileri ve deformiteler nedeniyle
bu hastalar sik cerrahi girisim gecirmektedirler.
Epidural aralikta mukopolisakkarid birikimi spinal
ve epidural anestezi yontemlerinde giicliiklere
neden olabileceginden pulmoner sorunlu hastalar
disinda genel anestezi tercih edilmektedir.** Yan-
das patolojilerinde katkisi olmakla birlikte anestezi
morbidite ve mortalitesi en sik hava yolu sorunlar
ile iligkilidir. Kalin dudaklar, biiyiik dil, deforme ve
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ayrik disler, oro-nazofarinks dokularindaki sert-
lesme, kisa, kalin ve hareketi kisitli boyun, hi-
pertrofik adenotonsiller ve temporomandibular
eklemde hareket kisithlig1 ve kifoz nedeniyle zor
veya basarisiz endotrakeal entiibasyon orani yiik-
sektir.®” Walker ve ark., Hurler sendromlu hasta-
larda bu orani zor entiibasyon i¢in %54, basarisiz
entiibasyon i¢in %23 olarak bildirmektedir.?

Entiibasyon giicliigii ile kargilasabilecegimizi
diisiindigiimiiz olguda gerekli ekipman hazirligim
da yaparak, operasyonun kisa siireli ve daha az trav-
matize edici olmasi nedeniyle laringeal maske ile
hava yolunu saglamay: tercih ettik. Benzer sekilde
ayni sendromda Erkal ve ark. da 18 aylik Hurler
sendromlu bebegin 200 dakika siiren bilateral kalca
¢ikig1 operasyonunda laringeal maske kullandikla-
rim1 bildirmektedir.’ Laringeal maske, epiglot kat-
lanmasim1 ve 6zofagustan mideye hava kacgisim
onlemek icin direkt ya da fiberoptik bronkoskopla
gorerek yerlestirilmelidir.'®"" Olgumuzda ag1z agik-
lig1 az ve dil biiyiik olup goriisii ve parmakla ma-
niiplasyonu engellediginden maskeyi hafif sis olarak
yerlestirdik ve maskenin dogru yerlestigini akciger-
leri dinleyerek dogruladik. Busoni ve ark., MPS tip
Il’de basarisiz LMA girisimi sonucu rijid bronkos-
kopla oral kaviteyi arastirmislar ve polipoid bir
yap1 nedeniyle maskenin yerlestirilemedigini gor-
miglerdir. Bu nedenle anestezi dncesi oral kavite-
nin mutlaka indirekt laringoskopisinin yapilmasi
gerektigini vurgulamiglardir.'? Literatiirde anestezi
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sirasinda st solunum yolu obstruksiyonu ve buna
bagli postoperatif pulmoner 6dem gelisebilecegi bil-
dirilmistir.’® Bu bilgiler dogrultusunda olgumuzda
laringeal maske uygulamasini, maskenin malpozis-
yonunu, obstruksiyon, pulmoner édem ve refliiyii
erken tanimak icin ise solunumu manuel ventilas-
yonla takip etmeyi tercih ettik.

Hurler sendromu, nadir goriilmekle birlikte
ciddi yapisal ve metabolik bozukluklar nedeniyle
hasta ve anestezist giivenligi yoniinden 6zellik gos-
teren bir hastalik grubudur. Cerrahi girisimin sii-
resi ve yeri ne olursa olsun zor hava yolu
beklentisi olan bu hasta grubunda preoperatif ha-
zirlik iyi yapilmali, gerekli tiim hava yolu ekip-
mani hazir bulundurulmali, uygun monitérizasyon
sartlar1 saglanmalidir. Bag-boyun deformiteleri ve
kifoz; entiibasyon ya da laringeal maske uygulamasi
sirasinda ve sonrasinda hava yolunda ve uygun po-
zisyonu saglamada sorun olusturabileceginden bu
bolgeleri destekleyici 6nlemler alinmalidir. Larin-
geal maske tercih edildiginde dilin biiyiikliigliniin,
ag1z i¢i deformiteleri ve mukoid akintinin, hava
yolu basincinda ya da pozisyondaki degisimlerin
her an hava yolunda bir obstruksiyona neden ola-
bilecegi unutulmamalidir. Literatiir bilgileri egli-
ginde ve olgumuzdaki deneyimimizle; zor hava
yolu beklentisi olan Hurler sendromlu olgularda,
hava yolu giivenligi yakin takip edilmek kosuluyla
laringeal maske uygulamasinin tercih edilebilece-
gini sdyleyebiliriz.
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