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Limb-Girdle Miiskiiler Distrofi’li Cocuk Hastada Anestezi Yonetimi
Anaesthetic Management of a Child with Limb-Girdle Muscular Dystrophy
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Limb-girdle miiskiiler distrofileri, genetik ve klinik 6zellikleri agisindan  Limb-girdle muscular dystrophies are a group of disorders with wide ge-
farkliliklar gésteren bir hastalik grubudur. Bu hastaliklar cerrahi ve aneste-  netic and clinical heterogeneity. These disorders may lead to an increase in
zi ile iligkili yasami tehdit eden komplikasyonlara neden olabilir. Bu olgu-  life-threatening complications related to surgery and anaesthesia. In this
da limb-girdle miiskiiler distrofili bir ¢ocuk hastanin anestezi uygulamasi  case, the anaesthetic management of a child with limb-girdle muscular

sunulmaktadir. dystrophy is presented.
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Girig

imb-girdle miiskiiler distrofiler (LGMD), pelvis ve omuz cevresi kaslarinda ilerleyici zayiflik ve atrofi ile ortaya ¢ikan, otozomal

dominant ve resesif 6zellik gosteren heterojen bir hastalik grubudur. Klinik semptom ve patolojik bulgular siklikla kas-iskelet, solu-

num ve kardiyovaskiiler sistemlerde goriilmekle birlikte santral sinir sistemi tutulumu ve gastrointestinal semptomlarin eklenmesi
ile sistemik bir hastalik tablosu olarak ortaya cikabilir (1).

Kas zayiflig1 nedeniyle solunum yetersizligi; zor entiibasyon ve havayolu problemleri; pulmoner aspirasyon riskinde artis, yutma giigliigii
ve reflii; kardiyomiyopati, iletim kusurlari ve aritmiler; distrofik miyopatilerde artmis rabdomiyoliz riski; epilepsi ve psikomotor gerilik

anestezi ile iligkili riskleri arttirabilen semptom ve bulgulardir (2).

Bu olguda, yaygin olarak goriilmemekle birlikte, anestezi uygulamasi 6zellik arz eden LGMD’li ¢ocuk hastada intravenoz anestezi ajanlari

ve sugammadeks kullanimina iligkin klinik deneyimimizi sunmay1 amagladik.
Olgu Sunumu

Sekiz yasinda, 20 kilo agirliginda erkek hastanin; 5 yasinda yiiriime, kosma ve merdiven ¢ikma gibi etkinliklerde zorlanmasi nedeniyle
yapilan incelemelerde aspartat aminotransferaz (AST), alanin aminotransferaz (ALT) ve kreatin kinaz (CK) degerleri yiiksek bulunmustur.
Kas biyopsisi sonucu alfa ve beta alt iiniteleri ile distrofin enziminde eksiklik tespit edilmis ve LGMD tanist koyulmugtur. Ug yildir steroid
tedavisi alan hastanin hareketlerinde diizelme olmakla birlikte, CK, AST ve ALT diizeyleri siirekli yiiksek seyretmistir. Akut karin agrisi
nedeniyle bagvuran hasta, ebeveyn onamu ile apendektomi i¢in ameliyata alindi. Girisim éncesinde steroid kullanmakta ve preoperatif
laboratuvar degerleri; AST=265 U L, ALT=261 U L', LDH=1178 U L', CK=11361 U L', CK-MB=230,3 U L, lokosit=19,94 10°
uL" idi. Hasta ameliyathaneye alinmadan, daha énce kullanilmamis anestezi devresi ve sodalime 20 dakika siireyle 15 L dk™' taze gaz akimi
ile ytkandi. Dantrolen ameliyathaneye getirildi. Ameliyathaneye alinir alinmaz, mevcut damar yolundan intravensz 1 mg midazolam ile
premedikasyon uygulanip noninvazif kan basinci, elektrokardiyogram ve nabiz oksimetresi ile monitorizasyona baglandi ve cilde sicaklik
olgiim probu yerlestirildi. Anestezi indiiksiyonu; 3 mg kg propofol, 0,5 pg kg sufentanil ve 0,6 mg kg rokuronyum ile yapildi. 5,5
F balonlu endotrakeal tiip ile entiibasyondan sonra, sol radial artere 22 gauge ¢apinda kaniil yerlestirilip, invazif arter basinci monits-
rizasyonuna baslandi. Nazofarinkse sicaklik probu ve mesaneye kateter yerlestirildi. idamede propofol infiizyonu (total doz=100,6 mg)
ve bolus dozlarda sufentanil (total doz=10 pg) ile total intravendz anestezi uygulandi. Indiiksiyon 6ncesi ve girisim sirasinda toplam 10
mg metilprednizolon intravenéz yapildi. Soluk sonu karbondioksit diizeyleri takip edildi. Ameliyat boyunca kalp atim hizi 85-118 aum
dk’', ortalama kan basinci 69-90 mmHg, cilt sicakligs 33,9-34,4°C, nazofarinks sicakligs 36,2-36,4°C olarak kaydedildi. On alt dakika
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siiren cerrahi islem sonrasinda, 2 mg kg' (40 mg) sugammadeks
intravendz uygulanan hasta ekstiibe edildi. Yaklasik 2 dakika icinde
huzlt bir derlenme gézlenen hastaya postoperatif analjezi i¢in 2 mg
kg" tramadol yapildi ve yogun bakim {initesine alindi. Postopera-
tif 2. saat laboratuvar testlerinde; LDH=685 U L', AST=198 U
L', ALT=205 U L', CK-MB=106,2 U L", miyoglobin= 242,54 ng
mL" olarak bulundu. Yaklagik 4 saat yogun bakim tinitesinde takip
edilen hasta servise ¢ikarildi ve postoperatif 2. giinde sorunsuz bir

sekilde taburcu edildi.
Tartigma

Miiskiiler distrofili hastalarin sedatif, anestetik ve kas gevseticilere
duyarliligs, intraoperatif ve erken postoperatif kardiyovaskiiler ve
solunum komplikasyonlarinin yani sira derlenmenin uzamasina da
neden olabilir. Bu hastalarda malign hipertermi riski, genel popii-
lasyona gdre artmamakla birlikte, inhalasyon anestetikleri uygula-
nan miiskiiler distrofili hastalarda, nadir olarak akut rabdomiyolizle
ortaya ctkabilen malign hipertermi benzeri bir sendrom geligebilir.
Herhangi bir kas hastaliginda oldugu gibi, siiksinilkolin uygulan-
mast yasami tehdit eden hiperkalemiye neden olabilir bu nedenle

kullanilmamalidir (3).

Bu hastalar icin giivenli anestezi teknikleri tanimlanmustir. Bunlar
icerisinde néromiiskiiler bloker ve inhalasyon ajanlarinin yer al-
madif1 propofol, fentanil ve remifentanil gibi kisa etkili ajanlarin
kullanildig1 anestezi protokolleri yer almaktadir (4, 5). Anestetik
ajanlardan propofol, malign hipertermiye yatkin hastalarda riyano-
din reseptdrii Ca*? kanallarini aktive etmez ve invitro test sirasinda
kontraktiir olusturmaz; bu nedenle inhalasyon ajanlari yerine gii-
venle kullanilabilecegi kabul edilmektedir (6). Ilerleyici bir hastalik
olan LGMD’lerde, belirgin solunum yetersizligi ortaya ¢tkmadan
once, gece hipoventilasyon ortaya ¢ikabilir. Bu yiizden propofol
hizlt derlenme saglayarak, solunum sistemine kalici etkisi olmama-
st ve anestezi derinliginin kolay titre edilmesi nedeniyle LGMD’li
hastalarda kullanilmaktadir (4). Postoperatif solunum yetersizliginin
ve sedasyonun uzamasina neden olmamasi, karaciger ve bébrekten
bagimsiz metabolizmasi, laringoskopi ve cerrahiye hemodinamik ya-
nutlari baskilamast ve farkindaligs azaltmasi gibi nedenlerle propofol
ve remifentanil gibi kisa etkili ajanlar tavsiye edilmekle birlikte; su-
fentanil analjezik etkisinin postoperatif donemde de devam etmesi,
fentanile gore laringoskopi ve entiibasyona kardiyovaskiiler yanitla-
r1 daha iyi baskilamasi gibi nedenlerden dolay: tercih edildi (5, 7).
Intraoperatif stabil bir hemodinamik seyir ile kalint1 etki olmadan
ve postoperatif analjeziye de katkida bulunarak hizli bir derlenme

saglandi.

Sugammadeks, son yillarda klinik kullanima giren, steroid yapida
néromiiskiiler blokerleri enkapsiile ederek etkisizlestiren modifi-
ye bir siklodekstrindir. Miiskiiler distrofili hastalarda kullanimi da
artmaktadir (8). Bu hastalarda zor entiibasyon ve hava yolu prob-
lemleri ile kargilagmak miimkiindiir (2). Hastaya batin ameliyat
uygulanacags icin, entiibasyonu ve girisimi kolaylastirmak amaciyla
rokuronyum kullanildi. Olgumuzda sugammadeks ile hizlt bir der-
lenme saglandi. Néromiiskiiler blokun zorunlu oldugu girisimlerde
zor havayolu yonetimi de goz 6niinde bulundurularak rokuronyum,
sugammadeks ile antagonize edilerek postoperatif rezidiiel etkisin-

den endise edilmeden giivenle kullanilabilir.

Malign hipertermi olasiligina karsi dantrolen temin edilmekle bir-
likte, anestetik ajanlarin neden oldugu rabdomiyolizde dantrole-
nin rolii bilinmemektedir. Malign hipertermide dantrolenin etki
mekanizmasi; riyanodin reseptdr isoform 1’e baglanarak sarkop-
lazmik retikulumdan agirt Ca*? saliniminin engellenmesidir. An-
cak kas hiicre zarinin bozulmasi ve hiicre iceriginin disart sizmasi
seklinde mekanizmalar: igerdigi igin rabdomiyolizde etkili olma-

yabilir (9).
Sonug

Olgumuzda propofol, sufentanil ve sugammadeks ile kisa bir siire
icinde agrisiz, hos, giivenli ve hizli bir derlenme saglandi. Hastaligin
klinik olarak teghis edilmis olmast anestezi hazirligimizi daha bilingli
yapmamizt sagladi. Ancak tant koyulmamus hastalarda dikkatli bir
preoperatif degerlendirme, hastaya 6zgii en uygun anestezi tercihi-
nin yapilmasina yardimct olabilir. Ayrica perioperatif takipte olast
en yiiksek standartlarin kullanilmasi anestezi uygulamalarini daha
giivenli hale getirebilir.
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