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Olgu Sunumu

Jiivenil Hiyalin Fibromatozisli Hastada Anestezi Yaklasimi
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OZET

Juvenil hiyalin fibromatozis (JHF) yasamin erken dénemlerinde tim viicutta yavas buytyen noddller ile karakterize
otozomal resesif gecisli kalitsal bir hastaliktir. Yumusak dokularda anormal doku artisi, eklem hareket kisithlig1 ve eslik
eden diger sistem patolojileri nedeniyle hava yolu ile ilgili sorunlar yasanabilecek bu hastalarda, operasyonda énemli
kan kaybi olabilmektedir. Operasyon sonrasi olasi solunum yetersizligi nedeniyle yogun bakim gereksinimi olabilecegi
dustintlerek gerekli hazirliklar yapilmalidir. Bu olgu sunumunda 7 yasinda JHF'li hastada anestezi yaklasimlarinin tarti-
silmasi amaclandi.

Anahtar kelimeler: Jtvenil hiyalin fibromatozis, anestezi, hava yolu kontroli
SUMMARY
Anesthetic Management in Juvenile Hyaline Fibromatosis: Case Report

Juvenile hyaline fibromatosis (JHF) is an autosomal recessive congenital disorder characterized by slow-growing
nodules on the body in the early stages of life. Abnormal tissue growth in soft tissues, limited joint mobility, and other
system abnormalities may lead to airway problems in these patients and also massive blood loss during operation
might occur. Preparations should be made in the intensive care unit due to potential respiratory failure after the opera-
tion. In this case report, we aimed to discuss the anesthetic management modalities in a 7 year- old JHF patient.
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GIRiS

Juvenil hiyalin fibromatozis (JHF) ilk ola-
rak 1873 yilinda “peculiar cases of mol-
luscum fibrosum” olarak tanimlanmistir.
Etiyolojisi tam olarak aciklanamayan,
oldukca ender goérilen otozomal rese-
sif gecisli bu hastalik daha sonra puretik
sendrom, sistemik hyalinosis, mezenkimal
dizplazi, yaygin agrisiz fibramotozis ve ju-
venil multipl hyalin fibramatosiz olarak da
adlandiriimistir.® Literattrde bildirilen
olgu sayisi 80'in altindadir.® Ozellikle 2 ile
5 yas arasinda dikkat cekici bir hale gelen,
her iki cinsiyette esit dagilhm goésteren bu
hastalik da, gingival ve oral hiperplazi, ag-
rili fleksiyon kontrakturleri, baslica bas ve
boyunda olmak Gzere tim vicut bélgele-
rinde yavas buylUyen genis deri nodulleri
ve osteolitik lezyonlar goéralar.?® Deri no-
dulleri genellikle perinazal ve postauriku-
lar bolgede, agrisiz, pembe ve inci dizili
gorinimuindedir.”® Buyame geriligi go-
rilmekte fakat mental gelisim yasa gore
uygunluk gostermektedir.®'® Bu hastalar-
da anormal kollajen metabolizmasi veya
hatali glikozaminoglikan sentezine neden
olan kapiller morfogenezis gen 2'deki

Resim 1. Jivenil hiyali fibromatzisli hastanin 6nden ve sol yan-

dan goriinimi.

mutasyonun, 4921 kromozomunda loka-
lize oldugu tespit edilmistir.("'? Yasamin
ilk dekatlarinda gorulen élumlerin buyuk
bir nedeni enfeksiyonlar olup, bunlarinda
cogu derinin stafilokok enfeksiyonundan
kaynaklanmaktadir.314

Bu olgularda anestezik yaklasimda en
6nemli konu hava yolu kontroltudur. Gin-
gival ve oral hiperplazi, yaygin noduller,
yineleyen enfeksiyonlar, boyun bdélgesin-
deki haraket kisitliligi, trakeada ve dilde-
ki hyalin birikimleri ve 6zellikle temporo-
mandibuler eklemlerdeki kontrakturler
olasi zor hava yolunun en buyuk nedenle-
ri arasindadir. Kontrakttrlere bagh uygun
hasta pozisyonunun saglanmasi ve damar
yolu sorunlari operasyon sirasinda aneste-
zik yaklasimi zorlastirabilir. Bu olgu sunu-
munda, 7 yasinda JHF'li hastada anestezi
yaklagiminin literattr taramasi egliginde
tartisiimasi amaclandi.

OLGU
JHF'li 7 yasinda 10 kg agirhginda erkek

hastaya (Resim 1), kulak arkasi, sirt ve
gluteal bolgesindeki ¢ok sayida nodulin
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eksizyonu amaciyla genel anestezi altinda
operasyon planlandi. Ozgecmisinde yine
nodul eksizyonu amaciyla genel anestezi
altinda 4 kez operasyon gecirdigi 6greni-
len hastanin kas tonusundaki zayiflik ve
servikal vertebralar ile her iki diz, dirsek
ve bileklerde olusan siddetli fleksiyon
kontrakturleri nedeniyle hareket kisitlihg:
mevcuttu. Temporomandibular eklemde
de hareket kisithligi olan hastada, nazal
ve oral olasi hiyalin depozitleri nedeniyle
zor hava yolu olasiligi dustnulerek cesitli
boylarda oral, nazal airwayler ve endotra-
keal tapler, Magill ve Macintosh bleydler,
laringeal maskeler ve fiberoptik bronkos-
kop hazir bulunduruldu. Hastaya EKG,
oksijen satlirasyonu, non invazif kan ba-
sinci monitérizasyonu yapildiktan sonra
anestezi indUksiyonu icin iv olarak lidoka-
in (1 mg kg™), propofol (2 mg kg™), remi-
fentanil (0,5 pg kg kullanildi, maske ile
ventilasyonunda sorun olmayan hastaya
kas gevsetici olarak 0,6 mg kg™ roklron-
yum kullanildi. Hastamizin Mallampati ve
Cormack-Lehane skoru grade 3 idi. Hasta-
ya trakeal entibasyon amaciyla 4,5 no’lu
endotrakeal tlup takilmasi planlandi ve 2.
denemede entlbasyon gerceklestirildi.
Anestezi idamesi sevofluran % 1-2 ve O,-
N,O % 50 ile saglanan hastanin, kulak ve
on tarafta yer alan nodullerinin eksizyo-
nu i¢in, her iki tarafi pedler ve pozisyo-
nerler yardimi desteklenerek supin pozis-
yonda sabit bir sekilde durmasi saglandi.
Operasyonun 45. dk.'sinda, sirt ve gluteal
boélgedeki nodullerin eksizyonu igin hasta
pron pozisyona cevrilip gégus bolgesi po-
zisyon pedleri ile desteklendi. Pron pozis-
yona cevrilen hastanin hemodinamik ve
oksijenizasyon parametrelerinde 6nemli
degisiklik olmadi. Operasyon yaklasik 110
dk. strdi. intraoperatif désnemde, lezyon-
lardan beklenenden fazla kanamasi olan
hastaya, yaklasik 120 mL eritrosit sispan-
siyonu replasmani yapildi. Postoperatif
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dénemde yeterli soluk hacmi olusturama-
yan hastada, arter kan gazi degerlerinin
Pa0,: 45 mmHg, PaCO,: 62 mmHg ve pH:
7.25 olmasi Gzerine mekanik ventilasyona
yogun bakimda devam edilmesine karar
verildi. Operasyon sonrasi 4. saatte meka-
nik ventilatérin spontan modunda FiO,:
% 35 iken, arter kan gazi PaO,: 90 mmHg,
PaCO,: 35 mmHg ve pH: 7.42 ve vital bul-
gulari stabil olan hastanin mekanik venti-
lasyonu sonlandirildi. Hemodinamik bul-
gulari stabil olan hasta operasyon sonrasi
6.saatte pediyatri servisine devredildi.

TARTISMA

JHF, 6zellikle artan yasla parelel olarak
boyun hareketlerinde kisithlik, temporo-
mandibular eklemde kontraktar, dil ve
trakeada hyalin birikimi, psédo hurler yiz
deformitesi gibi agiz agikhgini sinirlayan
nedenlerle hava yolu yénetiminin zor ola-
bilecegi belirtilen bir hastaliktir.(-

JHF'de anestezi yonetimi ile ilgili az sa-
yida olgu sunumu mevcuttur. Yapilan li-
teratlr taramasinin sonuclari Tablo I'de
Ozetlenmistir. Norman ve ark.” JHF'li 14
aylik ve 2 yasinda olan iki kiz kardese
doku lezyon eksizyonu nedeniyle planla-
nan ilk operasyonda, kicuk kizkardeste
rahatlikla entibasyonu gerceklestirirken,
digerinde fiberoptik bronkoskop yardi-
miyla entibasyon yapmistir. Kiictik karde-
sin hava yolu daha sonraki operasyonda
laringeal maske ile saglanirken, 3 yasinda
iken gecirdigi 2 ayri operasyonda fiberop-
tik bronkoskop (FB) yardimiyla enttbas-
yon yapilmistir. ilk operasyonda rahatlikla
trakeal entlbasyonu gerceklestirilen has-
tanin, daha sonraki operasyonlarinda la-
ringeal maske ve FB kullaniimasi yasla ha-
vayolu zorlugunun giderek artabilecegini
gostermektedir. Turkiye'den bildirilen bir
olgu sunumunda Leblebici ve ark.® 5 ya-
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Tablo 1. Jiivenil hiyalin fibromatozisli hastalarda anestezik yaklasimin incelendigi olgu sunumla-

ri.

Yazar Yontem VRS

Norman et al. (1) 14 aylik ve 2 yasinda iki kiz kardese LM, Yok
Doku lezyonlari eksizyonu, Agiz acikligi sinirli Nazal FBE

Leblebici ve ark (5) 5 yasinda, Nodul eksizyonu ET Yok
Gelisme geriligi , Boyunda fleksiyon kontrakturleri

Seefelder et al. (9) 3.5 yasinda FBE Yok
Dudak ve dili kaplayan ileri derecede gingival
hiperplazisi

Vaughn ve ark. (15) 13 aylik kiz cocugu, Nissen fundoplikasyonu Nazal FBE Yok
Ginjival hiperplazi, Ekstremitelerde fleksiyon
kontrakturt
TME kontraktlrd, Boyun hareketleri sinirli

Mutlu ve ark (16) 8,5 yas, Gingivektomi ET Yok
Eklem kontrakttra, Gingival hiperplazisi
Kisa boyun ve hareketler sinirli

Michael Pollard et al. (17) 19 ayhk LM Yok
Gingivektomi

Al-Malik Ml et al. (18) 11 yas ET Yok
Belirgin maxiller ve mandibular gingival hiperplazisi

Suguhara et al. (19) 6 yas kiz cocugu, Burun-Agiz bélgeside lezyonlar ET Yok
Ekstremitelerde fleksiyon kontrakttru
Servikal eklem normal

Hutchinson I. (20) 5 yas ET Yok

Belirgin gingival hipertrofi

Baraka AS et al. (21) 40 yas

Laparoskopik kolesistektomi

ET Suksinilkolin
rezistansi

LM: Laringeal maske
FB: Fiberoptik bronkoskop yardimiyla entibasyon
ET: Endotrakeal entibasyon

sinda gelisme geriligi ve servikal vertebra-
larda fleksiyon kontrakturleri olan nodul
eksizyonu planlanan hastada, herhangi
bir guclik yasamadan entlbasyonu ger-
ceklestirdiklerini bildirmistir. Seefelder ve
ark.® dudak ve dili kaplayacak sekilde asi-
ri gingival hiperplazisi olan ve agiz acikhgi
bu yapi nedeniyle sinirlanmis olan 3 yasin-
daki olguda, fiberoptik bronkoskop yar-
dimiyla entibasyon yapmistir. Vaughn ve
ark.™ nissen funduplikasyonu planlanan
13 aylhk 7 kg agirliginda kiz cocugunda,
fiberoptik bronkoskop yardimiyla basaril
entlbasyon gerceklestirmistir.

Mutlu ve ark.("® JHF'li gingivektomi ope-
rasyonu planlanan 8 yasindaki hastada

¢cene ve boyun hareketlerindeki kisithlik,
boyun kisaligi nedeniyle zor entiibasyon
6ngormus ve gerekli hazirliklari yaptiktan
sonra basarili bir endotrakeal entiibasyon
gerceklestirmigslerdir.

Hastamizda kas tonusundaki zayiflik ile
beraber servikal vertebralarda giderek
artan fleksiyon kontraktirleri mevcuttu.
Bu olguda patolojilerin giderek arttiginin
gdzlenmesi ve olasi yeni anormal doku ar-
tislariile diger patolojilerin ciddi hava yolu
sorunlarina neden olabilecegi dustnule-
rek zor entUbasyon icin gerekli hazirhiklar
yapildiktan sonra, ikinci denemede basari
ile entibasyon gerceklestirildi. Bildirilen
olgusunumlarinda havayolusaglanmasin-
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da sikliklikla fiberoptik bronkoskopi yar-
dimiyla enttibasyondan yararlaniimistir.
Cocuk hastalarda kullaniminda yasanabi-
lecek ekipman ve deneyim gereksinimi bu
islemde karsilasabilecek sorunlar arasinda
yer alir.0"’® Laringeal maske kullaniminda
da hava yolundaki olasi lezyonun yerinin
ve karakterinin 6nceden iyi tespit edilme-
si gerektigini disiinmekteyiz. Operasyon
sirasinda nodullerden ciddi kanama ola-
bilmekte, kontraktlrlere bagli pozisyon
ve damar yolu sorunlari yasanabilmekte-
dir. Beklenenden fazla miktarda kanama
olabilecegi akilda tutularak transfizyon
icin gerekli hazirliklar yapilmalidir. Hasta-
larda yasla birlikte artan kas gugsuzluga,
yineleyen enfeksiyonlar ve anatomik de-
gisiklikler solunum isini guclestirebilmek-
tedir. Bu hasta grubunda operasyon son-
rasi solunum yetmezligi agisindan yogun
bakim kosullarinin 6nceden hazirlanmasi
gerektigini disinmekteyiz.

Sonug olarak, ender gérulen bu hasta gru-
bunda, yumusak dokularda anormal doku
artisi, eklem kisithligi ve eslik eden diger
sistem patolojileri nedeniyle zor hava yolu
olasihgi vardir. Zor hava yolu ve kanama
acisindan ayrintili operasyon éncesi anes-
tezi planinin yapilmasinin, operasyon son-
rasi solunum yetmezligi agisindan yogun
bakim olanaklarinin hazir tutulmasinin,
JHF'li hastalarda aneztezik yaklagimda
dikkat edilmesi gereken konular arasinda
yer aldigini disiinmekteyiz.
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