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Artrogripozis multipleks konjenitali bir hastada skolyoz cerrahisi i¢in anestezi

Anesthesia for scoliosis surgery in a patient with arthrogryposis multiplex congenita

Ahmet Yilmaz, H. Volkan Acar, Esma Tezer, Gamze Demir, Hiilya Basar

OzZET

Artrogripozis multipleks konjenita, konjenital multipl ek-
lem kontrakturleri ile karakterize bir hastaliktir. Bu hastalik
zor havayolu, zor intravendz damaryolu ve malign hiper-
termi riski tasidigi icin anestezistler icin dikkat edilmesi
gereken bir durumdur. Biz bu makalede, skolyoz cerrahisi
icin anestezi uyguladigimiz artrogripozis multipleks kon-
jenitali bir olgudaki anestezi deneyimimizi sunuyoruz.

Anahtar kelimeler: Anestezi, genel, artrogripozis, skol-
yoz

GIRIS

Konjenital multipl eklem kontraktUrleri ile karakte-
rize heterojen bir grup hastalik olarak tanimlanan
artrogripozis multipleks konjenitanin insidansi,
1/3.000-1/12.000 canli dogum arasinda degismek-
tedir."” Artrogripozis multipleks konjenitali hastalarda
kompleks maksillofasiyal, spinal, genitolriner bo-
zukluklar ve kardiyovaskiler anomaliler gibi gesitli
sistem anomalileri izlenmektedir." Basta eklem bo-
zuklugu olmak Uzere diger sistemik anomaliler igin
sik operasyon gegirmek zorunda olan bu hastalarin
anestezisinde bazi sorunlarla karsilagiimaktadir.
Artrogripozis multipleks konjenitali hastalarin anes-
tezi yénetimindeki baslica sorunlar zor havayolu,
zor intravendz (i.v.) damar yolu yonetimi ve malign
hipertermi (MH) riskidir.2 Biz bu olgu sunumunda,
skolyoz cerrahisi igin anestezi uyguladigimiz Art-
rogripozis multipleks konjenitali bir olgudaki anes-
tezi deneyimimizi sunuyoruz.

OLGU SUNUMU

Ortopedi Klinigi tarafindan torakolomber boélgede
acikhgr saga bakan 30° skolyoz tanisiyla operas-
yon planlanan 22 yasinda kadin hasta preoperatif
konsultasyon icin klinigimiz tarafindan degerlendiril-
di. Fizik muayenesinde, alt ekstremitede kas atrofisi
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ve kuvvet kaybi nedeniyle yiriyemeyen hastanin
sirttaki egriligi gdéze ¢arpmaktaydi. Hastanin daha
Once bagka bir merkez tarafindan Artrogripozis mul-
tipleks konjenita tanisi almis oldugu 6grenildi. Go-
gus Hastaliklar Klinigi tarafindan yapilan solunum
fonksiyon muayenesinde FEV1: %47, FVC: %54
ve FEV1/FVC: 87 oldugu gorildi. Havayolu incele-
mesinde Mallampati Il olarak degerlendirildi. Diger
sistem muayenelerinde ve laboratuar bulgularinda
herhangi bir patoloji saptanmadi.

Hasta operasyon masasina alindiginda iki adet
periferik i.v. damar yolu acgildi. EKG, puls oksimetre,
noninvaziv kan basinci, ETCO, ve aksiller 1si probu
ile monitdérizasyon uygulandi. Havayolu saglanma-
sinda guglik olabilecegi dusunulerek degdisik boyut-
larda yuz maskeleri, airway’ler ve larengeal mas-
keler hazirlandi. Laringoskopi icin farkli boyutlarda
bleydler ve endotrakeal tipler hazir bulunduruldu.®
Anestezi induksiyonunda lidokain 1 mg / kg, propo-
fol 3 mg / kg, fentanil 1 mcg / kg ve rokuronyum 0.6
mg / kg kullanildi ve hasta 90 sn sonra entibe edildi.
Entiibasyonda laringoskopik gériinim Cormack-Le-
hane Il olarak degerlendirildi. Anestezi idamesi %50
O,/%50 NO, icinde %2 sevofloran ile saglandi. Sag
radial artere yerlestirilen kateter araciligiyla invaziv
arteriyel kan basinci monitérizasyonu uygulandi.
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Mesane sondas! takilmasi sonrasinda hasta pron
pozisyonuna getirildi ve operasyon basglatildi.

T1-T12 arasina posterior stabilizasyon uygu-
lanan hastada, operasyonun 110. dakikasinda me-
sane perforasyonu gelistigi anlasildi ve Uroloji Kli-
nigi'nden konsultasyon istendi. Mesane, urologlar
tarafindan primer sutir ile onarildiktan sonra ureter
kateteri takildi. Toplam 150 dk sliren operasyon bo-
yunca 950 ml kanama oldu ve hastaya 700 ml (2 U)
eritrosit stispansiyonu verildi. Operasyonun bitimin-
de atropin/neostigmin kombinasyonu ile kas gevse-
tici antagonizasyonu yapildi. Ekstiibasyon Oncesi,
i.v. 50 mg deksketoprofen ve 60 mg tramadol uy-
gulandi. Spontan solunumu yeterli olan ve hemodi-
namik parametreleri stabil olan hasta ekstibe edilip
anestezi yogun bakim birimine nakledildi.

TARTISMA

Artrogripozis multipleks konjenitali hastalarda anes-
teziye bagl morbidite ve mortalite riski yUksektir.
Her hastada farkli bir anomali bulunmasindan do-
lay1 Artrogripozis multipleks konjenitali hastalar igin
Onerilen standart bir anestezi yontemi yoktur. Art-
rogripozis multipleks konjenitali hastalarda anestezi
yonetiminde g6z énudnde bulundurulmasi gereken
en 6nemli konu MH gelisme riskidir. Anestezi sira-
sinda MH atagi gelisme sikhiginin, eriskin aneste-
zisinde 1/50.000, ¢ocuklarda 1/15.000 oldugu bilin-
mektedir.* Néromuskuler bozuklugu olan hastalarda
ise MH gelisme riski daha yuksektir.* Bu nedenle
néromuskuler bir bozukluk olan Artrogripozis mul-
tipleks konjenita hastalarinda anestezi sirasinda
MH gelismesi beklenebilir.

Bilindigi gibi, halotan ve suksinilkolin (SCh)
MH riski tasiyan hastalarda kaginilmasi gereken iki
onemli ilactir. Ancak yine de, volatil anesteziklerin
ve SCh gibi tetikleyici ajanlarin kullaniminin MH
gelisme riskini artirlp artirmayacagi kesin olarak
bilinmemektedir. Clinkli SCh ve halotan birkag Art-
rogripozis multipleks konjenitali olguda kullaniimig
fakat MH belirti ve bulgulari gérilmemistir.5¢ Baines
ve ark.nin 67’si Artrogripozis multipleks konjenita
hastasi olan 398 hastalik serisinde, 235 hastada
halotan, 21 hastada halotan ve SCh birlikte kullanil-
mis olup hastalarin higbirisinde MH atagi gelisme-
digi bildirilmistir.> Halotanin yanlislikla verildigi bazi
olgularda da, halotan ve halotan + SCh vicut isI-
sinda sadece hafif bir artisa yol agmistir.” Artrogri-
pozis multipleks konjenitali hastalarda MH atagini
tetikleyebilecegi icin sevofluranin kullanilmamasi
gerektigi ileri srilmUstir.2 Ancak diger yandan, Art-
rogripozis multipleks konjenita hastalarinda (sevof-
luran ve isofluran gibi) inhalasyon anesteziklerinin

kullanildigini ve MH goézlenmedigini bildiren yayin-
lar bulunmaktadir.®

Malign hipertermi gorulmese bile, Artrogripozis
multipleks konjenita hastalarinda genel anestezi si-
rasinda hipermetabolik yanit gelisebilir ve viicut isi-
sinda artis, ETCO, artigi ile kalp atim hizinda artis
gorulebilir.” Hipermetabolik yanitta, serum potasyu-
munda, kreatin kinazda ve pH’da ylkselme varken
miyoglobindri gorilmez.® 128 tanesi Artrogripozis
multipleks konjenita hastasi olan 928 hastalik bir
seride, intraoperatif ddnemde 10 hastada orta du-
zeyde (<2°C) sicaklik ylkselmesi gozlenmigtir.®
Martin ve ark. volatil anesteziklerin kullanildigi 12
Artrogripozis multipleks konjenitali hastanin 4’Gnde
intraoperatif eksternal 1sitma cihazlarinin kapatil-
masina ragmen vucut sicakliginin >37°C oldugu bil-
dirmislerdir.2 Dolayisiyla bu hastalarda inhalasyon
ajani kullaniminin MH riski tasidigi bildirilse de, son
yayinlar dikkatli bir monitérizasyon ile Artrogripozis
multipleks konjenitali hastalarda inhalasyon ajan-
larinin gavenli bir seklilde kullanilabilecegini gos-
termektedir. Bizim hastamizda da, ates yuksekligi,
ETCO, artisi ve kalp atim hizinda artig gibi bulgular
gOrualmemisgtir.

Ancak bu hastalarda myokard kontraktilite za-
yifligi gibi ek patolojiler varsa, inhalasyon ajan kul-
lanimindan kaginilabilir. Clnki bdtin inhalasyon
anestezik ajanlarinin doza bagimli olarak miyokard
kontraktilitesinde azalmaya yol ac¢tigi iyi bilinmekte-
dir. Béyle bir durumda da, bu hastalarda intravendz
anestezikler tercih edilebilir. Acar ve ark. myokard
kontraktilite zayifigi olan bir yenidoganda inhalas-
yon ajani yerine kullanilan midazolam + ketamin
kombinasyonunun uygun anestezi kosullari sagla-
digini bildirmiglerdir.°

Artrogripozis multipleks konjenita’li hastalar-
da anatomik anomaliler nedeniyle maske ventilas-
yonunda zorluk, entlibasyonda ve i.v. damar yolu
saglanmasinda zorluk gorilebilir. Zor entlibasyon
nedenleri arasinda; bu hastalarda siklikla goérilen
boyun hareketlerinde kisithlik, mikrognati, kisa bo-
yun, agiz acgikliginda kisithlik ile uzun ya da kisa
epiglottis sayilabilir.25 Ayrica eksremitelerdeki kont-
raksiyonlar nedeniyle periferik iv damar yolu girisim-
lerinde zorluk olabilmektedir.2 Bizim hastamizda i.v.
damar yolu yonetimi ve endotrakeal entlibasyonda
zorlukla karsilasilmamistir. Martin ve ark. 12 Art-
rogripozis multipleks konjenita hastasini retrospektif
olarak incelemigler ve zor hava yoluyla karsilagilan
hastalarin yas ortalamasinin, digerlerine gére daha
ylksek oldugunu belirlemislerdir.? Bizim hastamiz
22 yasinda olmakla birlikte zor entliibasyonla kar-
silasilmamistir. Mallampati derecesi Il olan hastada
laringoskopide de Cormack-Lehane Il olarak de-
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gerlendirilmigtir. Dolayisiyla Artrogripozis multipleks
konjenita hastalarinda ileri yaslarda da zor entiibas-
yonla karsilagiimayabilir.

Bu olgu sunumunda Artrogripozis multipleks
konjenital bir hastada propofol, fentanil ve rokuron-
yumla anestezi indiksiyonu yapip, anestezi idame-
sini sevofloran ile sagladik ve herhangi bir kompli-
kasyonla karsilasmadik.

Sonug olarak, Artrogripozis multipleks konjeni-
ta hastalarinda gok yonli preoperatif degerlendir-
me, dikkatli anestezik ajan sec¢imi ve ayrintili mo-
nitdrizasyon ile olusabilecek komplikasyonlardan
kaginmak mumkuin olabilmektedir.
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