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CASE REPORT

Artrogripozis multipleks konjenitalı bir hastada skolyoz cerrahisi için anestezi 

Anesthesia for scoliosis surgery in a patient with arthrogryposis multiplex congenita

Ahmet Yılmaz, H. Volkan Acar, Esma Tezer, Gamze Demir, Hülya Başar

ABSTRACT

Arthrogryposis multiplex congenita is a disease which is 
characterized by congenital multiple joint contractures. 
This disease with its risks of difficult airway, difficult intra-
venous access and malign hypethermia attack is a chal-
lenging condition for anesthesiologists. In this paper, we 
report our anesthetic management experience for scolio-
sis surgery in a case with arthrogryposis multiplex con-
genita. J Clin Exp Invest 2013; 4 (1): 113-115
Key words: Anesthesia, general; Arthrogryposis; Scolio-
sis

ÖZET

Artrogripozis multipleks konjenita, konjenital multipl ek-
lem kontraktürleri ile karakterize bir hastalıktır. Bu hastalık 
zor havayolu, zor intravenöz damaryolu ve malign hiper-
termi riski taşıdığı için anestezistler için dikkat edilmesi 
gereken bir durumdur. Biz bu makalede, skolyoz cerrahisi 
için anestezi uyguladığımız artrogripozis multipleks kon-
jenitalı bir olgudaki anestezi deneyimimizi sunuyoruz.
Anahtar kelimeler: Anestezi, genel, artrogripozis, skol-
yoz

GİRİŞ

Konjenital multipl eklem kontraktürleri ile karakte-
rize heterojen bir grup hastalık olarak tanımlanan 
artrogripozis multipleks konjenitanın insidansı, 
1/3.000-1/12.000 canlı doğum arasında değişmek-
tedir.1 Artrogripozis multipleks konjenitalı hastalarda 
kompleks maksillofasiyal, spinal, genitoüriner bo-
zukluklar ve kardiyovasküler anomaliler gibi çeşitli 
sistem anomalileri izlenmektedir.1 Başta eklem bo-
zukluğu olmak üzere diğer sistemik anomaliler için 
sık operasyon geçirmek zorunda olan bu hastaların 
anestezisinde bazı sorunlarla karşılaşılmaktadır. 
Artrogripozis multipleks konjenitalı hastaların anes-
tezi yönetimindeki başlıca sorunlar zor havayolu, 
zor intravenöz (i.v.) damar yolu yönetimi ve malign 
hipertermi (MH) riskidir.2 Biz bu olgu sunumunda, 
skolyoz cerrahisi için anestezi uyguladığımız Art-
rogripozis multipleks konjenitalı bir olgudaki anes-
tezi deneyimimizi sunuyoruz.

OLGU SUNUMU

Ortopedi Kliniği tarafından torakolomber bölgede 
açıklığı sağa bakan 30° skolyoz tanısıyla operas-
yon planlanan 22 yaşında kadın hasta preoperatif 
konsultasyon için kliniğimiz tarafından değerlendiril-
di. Fizik muayenesinde, alt ekstremitede kas atrofisi 

ve kuvvet kaybı nedeniyle yürüyemeyen hastanın 
sırttaki eğriliği göze çarpmaktaydı. Hastanın daha 
önce başka bir merkez tarafından Artrogripozis mul-
tipleks konjenita tanısı almış olduğu öğrenildi. Gö-
ğüs Hastalıkları Kliniği tarafından yapılan solunum 
fonksiyon muayenesinde FEV1: %47, FVC: %54 
ve FEV1/FVC: 87 olduğu görüldü. Havayolu incele-
mesinde Mallampati II olarak değerlendirildi. Diğer 
sistem muayenelerinde ve laboratuar bulgularında 
herhangi bir patoloji saptanmadı.

Hasta operasyon masasına alındığında iki adet 
periferik i.v. damar yolu açıldı. EKG, puls oksimetre, 
noninvaziv kan basıncı, ETCO2 ve aksiller ısı probu 
ile monitörizasyon uygulandı. Havayolu sağlanma-
sında güçlük olabileceği düşünülerek değişik boyut-
larda yüz maskeleri, airway’ler ve larengeal mas-
keler hazırlandı. Laringoskopi için farklı boyutlarda 
bleydler ve endotrakeal tüpler hazır bulunduruldu.3 
Anestezi indüksiyonunda lidokain 1 mg / kg, propo-
fol 3 mg / kg, fentanil 1 mcg / kg ve rokuronyum 0.6 
mg / kg kullanıldı ve hasta 90 sn sonra entübe edildi. 
Entübasyonda laringoskopik görünüm Cormack-Le-
hane II olarak değerlendirildi. Anestezi idamesi %50 
O2/%50 NO2 içinde %2 sevofloran ile sağlandı. Sağ 
radial artere yerleştirilen kateter aracılığıyla invaziv 
arteriyel kan basıncı monitörizasyonu uygulandı. 
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Mesane sondası takılması sonrasında hasta pron 
pozisyonuna getirildi ve operasyon başlatıldı.

T1-T12 arasına posterior stabilizasyon uygu-
lanan hastada, operasyonun 110. dakikasında me-
sane perforasyonu geliştiği anlaşıldı ve Üroloji Kli-
niği’nden konsultasyon istendi. Mesane, ürologlar 
tarafından primer sütür ile onarıldıktan sonra üreter 
kateteri takıldı. Toplam 150 dk süren operasyon bo-
yunca 950 ml kanama oldu ve hastaya 700 ml (2 Ü) 
eritrosit süspansiyonu verildi. Operasyonun bitimin-
de atropin/neostigmin kombinasyonu ile kas gevşe-
tici antagonizasyonu yapıldı. Ekstübasyon öncesi, 
i.v. 50 mg deksketoprofen ve 60 mg tramadol uy-
gulandı. Spontan solunumu yeterli olan ve hemodi-
namik parametreleri stabil olan hasta ekstübe edilip 
anestezi yoğun bakım birimine nakledildi.

TARTIŞMA

Artrogripozis multipleks konjenitalı hastalarda anes-
teziye bağlı morbidite ve mortalite riski yüksektir. 
Her hastada farklı bir anomali bulunmasından do-
layı Artrogripozis multipleks konjenitalı hastalar için 
önerilen standart bir anestezi yöntemi yoktur. Art-
rogripozis multipleks konjenitalı hastalarda anestezi 
yönetiminde göz önünde bulundurulması gereken 
en önemli konu MH gelişme riskidir. Anestezi sıra-
sında MH atağı gelişme sıklığının, erişkin aneste-
zisinde 1/50.000, çocuklarda 1/15.000 olduğu bilin-
mektedir.4 Nöromüsküler bozukluğu olan hastalarda 
ise MH gelişme riski daha yüksektir.4 Bu nedenle 
nöromüsküler bir bozukluk olan Artrogripozis mul-
tipleks konjenita hastalarında anestezi sırasında 
MH gelişmesi beklenebilir.

Bilindiği gibi, halotan ve süksinilkolin (SCh) 
MH riski taşıyan hastalarda kaçınılması gereken iki 
önemli ilaçtır. Ancak yine de, volatil anesteziklerin 
ve SCh gibi tetikleyici ajanların kullanımının MH 
gelişme riskini artırıp artırmayacağı kesin olarak 
bilinmemektedir. Çünkü SCh ve halotan birkaç Art-
rogripozis multipleks konjenitalı olguda kullanılmış 
fakat MH belirti ve bulguları görülmemiştir.5,6 Baines 
ve ark.nın 67’si Artrogripozis multipleks konjenita 
hastası olan 398 hastalık serisinde, 235 hastada 
halotan, 21 hastada halotan ve SCh birlikte kullanıl-
mış olup hastaların hiçbirisinde MH atağı gelişme-
diği bildirilmiştir.5 Halotanın yanlışlıkla verildiği bazı 
olgularda da, halotan ve halotan + SCh vücut ısı-
sında sadece hafif bir artışa yol açmıştır.7 Artrogri-
pozis multipleks konjenitalı hastalarda MH atağını 
tetikleyebileceği için sevofluranın kullanılmaması 
gerektiği ileri sürülmüştür.8 Ancak diğer yandan, Art-
rogripozis multipleks konjenita hastalarında (sevof-
luran ve isofluran gibi) inhalasyon anesteziklerinin 

kullanıldığını ve MH gözlenmediğini bildiren yayın-
lar bulunmaktadır.5

Malign hipertermi görülmese bile, Artrogripozis 
multipleks konjenita hastalarında genel anestezi sı-
rasında hipermetabolik yanıt gelişebilir ve vücut ısı-
sında artış, ETCO2 artışı ile kalp atım hızında artış 
görülebilir.7 Hipermetabolik yanıtta, serum potasyu-
munda, kreatin kinazda ve pH’da yükselme varken 
miyoglobinüri görülmez.6 128 tanesi Artrogripozis 
multipleks konjenita hastası olan 928 hastalık bir 
seride, intraoperatif dönemde 10 hastada orta dü-
zeyde (<2°C) sıcaklık yükselmesi gözlenmiştir.9 
Martin ve ark. volatil anesteziklerin kullanıldığı 12 
Artrogripozis multipleks konjenitalı hastanın 4’ünde 
intraoperatif eksternal ısıtma cihazlarının kapatıl-
masına rağmen vücut sıcaklığının >37°C olduğu bil-
dirmişlerdir.2 Dolayısıyla bu hastalarda inhalasyon 
ajanı kullanımının MH riski taşıdığı bildirilse de, son 
yayınlar dikkatli bir monitörizasyon ile Artrogripozis 
multipleks konjenitalı hastalarda inhalasyon ajan-
larının güvenli bir şeklilde kullanılabileceğini gös-
termektedir. Bizim hastamızda da, ateş yüksekliği, 
ETCO2 artışı ve kalp atım hızında artış gibi bulgular 
görülmemiştir.

Ancak bu hastalarda myokard kontraktilite za-
yıflığı gibi ek patolojiler varsa, inhalasyon ajan kul-
lanımından kaçınılabilir. Çünkü bütün inhalasyon 
anestezik ajanlarının doza bağımlı olarak miyokard 
kontraktilitesinde azalmaya yol açtığı iyi bilinmekte-
dir. Böyle bir durumda da, bu hastalarda intravenöz 
anestezikler tercih edilebilir. Acar ve ark. myokard 
kontraktilite zayıflığı olan bir yenidoğanda inhalas-
yon ajanı yerine kullanılan midazolam + ketamin 
kombinasyonunun uygun anestezi koşulları sağla-
dığını bildirmişlerdir.10

Artrogripozis multipleks konjenita’lı hastalar-
da anatomik anomaliler nedeniyle maske ventilas-
yonunda zorluk, entübasyonda ve i.v. damar yolu 
sağlanmasında zorluk görülebilir. Zor entübasyon 
nedenleri arasında; bu hastalarda sıklıkla görülen 
boyun hareketlerinde kısıtlılık, mikrognati, kısa bo-
yun, ağız açıklığında kısıtlılık ile uzun ya da kısa 
epiglottis sayılabilir.2,5 Ayrıca eksremitelerdeki kont-
raksiyonlar nedeniyle periferik iv damar yolu girişim-
lerinde zorluk olabilmektedir.2 Bizim hastamızda i.v. 
damar yolu yönetimi ve endotrakeal entübasyonda 
zorlukla karşılaşılmamıştır. Martin ve ark. 12 Art-
rogripozis multipleks konjenita hastasını retrospektif 
olarak incelemişler ve zor hava yoluyla karşılaşılan 
hastaların yaş ortalamasının, diğerlerine göre daha 
yüksek olduğunu belirlemişlerdir.2 Bizim hastamız 
22 yaşında olmakla birlikte zor entübasyonla kar-
şılaşılmamıştır. Mallampati derecesi II olan hastada 
laringoskopide de Cormack-Lehane II olarak de-
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ğerlendirilmiştir. Dolayısıyla Artrogripozis multipleks 
konjenita hastalarında ileri yaşlarda da zor entübas-
yonla karşılaşılmayabilir.

Bu olgu sunumunda Artrogripozis multipleks 
konjenitalı bir hastada propofol, fentanil ve rokuron-
yumla anestezi indüksiyonu yapıp, anestezi idame-
sini sevofloran ile sağladık ve herhangi bir kompli-
kasyonla karşılaşmadık. 

Sonuç olarak, Artrogripozis multipleks konjeni-
ta hastalarında çok yönlü preoperatif değerlendir-
me, dikkatli anestezik ajan seçimi ve ayrıntılı mo-
nitörizasyon ile oluşabilecek komplikasyonlardan 
kaçınmak mümkün olabilmektedir. 
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