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OZET

Anesteziyoloji siirekli degisen bir bilimdir. Anestezi uygula-
malarinda perioperatif uygulanan standart giivenlik onlem-
leri takip gerektirir, bu nedenle yeni bir tedavi yontemi veya
yeni bir ila¢ arastirmasinda klinik deneyimlerimiz yaninda
literatiir bilgilerinin de izlenmesi ve sunulmasi onemlidir.
Bu makalede hastanemizde 2008-2011 yillar: arasinda de-
gisik tanilarla operasyon gegiren ve ender goriilen 7 olgu-
yu literatiir bulgular: ve klinik deneyimlerimiz ile sunmayt
amagladik.

Anahtar kelimeler: osteogenesis imperfekta, yenidoganin
ge¢ hemorajik hastaligi, Von Hippel-Lindau, skleroderma,
epidermolizis biillosa, miyastenia gravis, anestezi

SUMMARY
Uncommon Diesases and Anaesthesia: Case Series

Anesthesiology is an ever-changing science. Perioperative
standard security measures in anesthesia applications re-
quire follow-up. Therefore in a research in a new treatment
method, or a new drug, investigation and presentation of
literature findings is important. In this article, we aimed to
present 7 rare cases who underwent surgery in our hospital
between 2008-2011, in view of literature findings and our
own clinical experience.

Key words: osteogenesis imperfecta, vitamin K deficiency,
Von Hippel-Lindau, scleroderma, Lesch-Nyhan syndrome,
epidermolysis bullosa, myasthenia gravis, anesthesia

GIRIS

Anesteziyoloji siirekli degisen bir bilimdir. Anestezi
uygulamalarinda perioperatif uygulanan standart gii-
venlik 6nlemleri takip gerektirir, bu nedenle yeni bir
tedavi yontemi veya yeni bir ilag arastirmasinda kli-
nik deneyimlerimiz yaninda literatiir bilgilerinin de
izlenmesi ve sunulmasi énemlidir. Bu yazida Hasta-
nemizde 2008-2011 yillart arasinda degisik tanilarla
operasyon gegiren geciren ve nadir goriilen 7 olguyu
literatlir bulgulart ve klinik deneyimlerimiz ile sun-
may1 amacladik.

OLGU 1
OSTEOGENESIS iIMPERFEKTA

Ondort yasinda, 20 kg agirliginda ve 100 cm uzun-
lugunda erkek hastanin; sag temporaparictal bolgede
cokme fraktiirii ve epidural hematom tanisiyla acil
operasyonu planlandi.

Fizik muayenede; ileri derecede gelisme geriligi, eks-
tremitelerde kemik deformiteleri, biiyiik kafa, kisa
boyun, makroglossi, skolyoz ve gdgiis deformitesi
saptandi. Mallampati skorlamasi III olarak degerlen-
dirildi. Operasyonun aciliyeti nedeniyle, preoperatif
alian laboratuar analizlerinin sonuglar1 beklenmeden
hasta operasyona alindi. Anestezi indiiksiyonunda i.v.
2 mg kg! propofol, 0.2 mg kg sisatrakuryum uygu-
landi. Hasta boynu stabil tutularak bas ekstansiyona
getirilmeden, fleksibl laringoskopla birinci girisimde
entiibe edildi. Anestezi idamesinde % 50 O, + % 50
hava ve % 2 sevofluran, postoperatif analjezi amaciy-
la ise i.v. 0.5 mg kg tramadol uygulandi. Yaklasik
iki saat siiren operasyon sonunda hasta ekstiibe edile-
rek biling agik, oryante, koopere, spontan solunumda,
vital bulgular stabil halde postoperatif beyin cerrahi
ileri bakim {initesine alindi.

Osteogenesis imperfekta; osteopeni, kemik defor-
miteleri, dentinogenesis imperfecta, sagirlik, mavi
sklera, makrosefali, kifoskolyoz, anemi, trombosit
disfonksiyonu, metabolik bozukluklar, kardiyak ve
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pulmoner bozukluklarin goriildiigii anormal kollojen
yapimi ile karakterize bir hastaliktir -9,

Osteogenesis imperfektali hastada biiyiik kafa, kisa
boyun ve siklikla bilyiik dil, hava yolu kontrolii ve en-
tiibasyonu zorlastirabilir, hastanin transportu, pozis-
yon verilmesi, hava yolu kontrolii ve entiibasyonunda
kirik riskine karsi 6zenli davranilmalidir. Kifoskolyoz
ve gogis kafesi deformitesi olmast halinde, solunum
islev bozuklugu beklenmelidir. Ayrica malign hiper-
termi riski de akilda tutulmali ve gerekli onlemler
almmalidir. Literatiirde enfluran ve halotan kullanilan
olgularda malign hipertermi bulgularina rastlanma-
makla beraber bu hastalarda viicut 1sisinin bir miktar
yiiksek oldugu belirtilmistir, ancak bu olguda oldugu
gibi sevofluran kullanilan olguya rastlanmamuistir ©.
Sonugta; anestezi se¢ciminde inhalasyon anestezikleri
ve/veya total intravendz anestezi tercih edilebilir.

OLGU 2
YENIDOGANIN GEC HEMORAJIK HASTALIGI

Olgumuz 3.5 aylik kiz ¢cocugu idi. Emmede giicliik,
uykuya meyil ve solukluk nedeniyle acil servise bas-
vuran, daha sonra konvulziyon gegiren hastanin pu-
pilleri izokorik, fontaneli kabarikt1 ve agrili uyaran
ile gozlerini agryordu. Hastaya dogumundan sonra K
vitamini yapildig1 ve 2 giin dnce amoksisilin verildigi
6grenildi. Kan analizinde hemoglobin 5.7 g/dl, trom-
bosit 482 000/mm?, INR> 8, PT >120 sn, APTT>112
sn idi. Karaciger enzimleri ve renal fonksiyonlari ise
normal olarak degerlendirildi. Tomografisinde mul-
tipl intrakraniyal hemotom gdzlendi. Hastaya 1 mg
intramuskuler K vitamini yapildi, 15 ml/kg taze don-
mus plazma, 15 ml/kg eritrosit slispansiyonu verildi.
5. saatteki kan analizinde hemoglobin 9 g/dl, trombo-
sit 403 000/mm?, INR: 1.1, APTT: 21.1 sn, PT: 13.8
sn olmasi iizerine hasta operasyona alindi. Anestezi
indiiksiyonunda 0.2 mg kg'! sisatrakuryum, % 5 sevof-
luran uygulandi. Anestezi idamesinde % 50 O, + % 50
hava ve % 2 sevofluran ile kraniyotomi yapilarak he-
matomu drene edilen hastanin operasyon siiresince
kanama takibi yapildi ve beyin 6demi i¢in 1 mg kg™
mannitol uygulandi. 2 saat siiren operasyon sonunda
hasta vital bulgulari stabil, spontan solunumda ve dort
ekstremite hareketli halde pediatri yogun bakim {ini-
tesine alindi. Postoperatif takiplerinde kanama kont-
roliine dikkat edildi; antiodem ve antikonviilzif tedavi
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diizenlendi. Yapilan takiplerinde vital bulgulari stabil
olarak degerlendirildi.

Yenidoganin hemorajik hastaligt; K vitamini bagimli
faktor 2, 7, 9, 10 eksikligine bagli gelisen, degisik sis-
temlerde goriilen kanama (mukoza, deri ve GIS) ile
karakterizedir. Erken (0-24 saat), klasik (2-7giinler)
ve geg baslayan (2 hafta-6 ay) tipleri mevcuttur. Er-
ken tipte gobek kanamasi, geg tipte intrakraniyal ka-
nama goriilmektedir ¢-7.

Yenidoganin ge¢ hemorajik hastaligr 4-10/100.000
olguda goriilmektedir. Etiyolojide K vitamini eksik-
ligi, yalnizca anne siitii ile beslenme (K vitamini daha
diistik), karaciger hastaligi, kistik fibrozis gibi hasta-
liklar ve son 15 giin i¢inde genis spektrumlu antibi-
yotik kullanimi sonucu K vitamini malabsorbsiyonu
bulunmaktadir -,

Sonug olarak, preoperatif rutin tetkiklerin bakilma-
sinin, optimal degerlere ulagmak i¢in tedavinin acil
olarak diizenlenmesinin ve K vitamini uygulanmasi-
nin olgunun seyrinde, operasyonun yapilmasi kadar
hayati 6nem tasidigin goriilmiistiir.

OLGU 3

VON HIPPEL-LINDAU SENDROMU VE
SEREBELLAR HEMANJIOBLASTOMA

Otuzbes yasinda, 69 kg kadin hasta 8§ yil dnce posteri-
or fossada kitle nedeniyle opere olmus ve patoloji Von
Hippel-Lindau Sendromu (VHLS) olarak gelmis. Sag
serebellar hemisferde 2 cm boyutta kitle tespit edilen
hasta operasyona alindi. Anestezi indiiksiyonunda i.v.
lidokain 1.5 mg kg', propofol 2.5 mg kg, fentanil 2
ug kg'!, sisatrakuryum 0.2 mg kg uygulandi. Oturur
pozisyonda yapilan operasyonda, anestezi idamesi se-
vofluran % 2, O, % 50-Hava % 50 ile saglandi. Ope-
rasyon siiresince TA 105-150/65-95, SpO, % 100 ve
End Tidal CO, 28-30 mmHg arasinda idi, tasikardiyi
kontrol etmek i¢in 30 pg kg dk!' esmolol HCI infiiz-
yonu yapildi. Perioperatif komplikasyon gelismeyen
ve 215 dk. siiren operasyonun sonunda hasta ekstiibe
edildi ve suur agik koopere olarak beyin cerrahisi yo-
gun bakim tinitesine transfer edildi.

Von Hippel-Lindau sendromu otozomal dominant
gecisli; retinal ve santral sinir sistemi hemanjioblas-
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tomlar1, endolenfatik kese ttimorleri, renal hiicreli
karsinomlar, pankreatik kistler ve timorler, feokro-
masitomalar ve epididimal kistadenokarsinomlar ile
seyreden bir hastaliktir. VHLS nda feokromasitoma
varlig1 serebellar lezyonlarin operasyonundan once
arastirilmasini gerektirir, eger cerrahi oncesi tespit
edilmezse perioperatif mortalite % 25-50 olarak bildi-
rilmistir @19, Pron pozisyonda batin kompresyonuna
bagli adrenal hormon salinimi provake olacagindan
bu hastalarda oturur pozisyon tercih edilir. Herhangi
bir anestezik ajanin veya teknigin digerine istiinlii-
gii yoktur UV, Nitr6z oksit kullanimindan ven6z hava
embolisi nedeniyle kagmilmalidir. Ekstiibasyon yapi-
lip yapilmamasi operasyon 6ncesinde var olan ndro-
lojik bozukluk, cerrahinin sekli ve siiresi, beyin sap1
6demi veya hasarlanmasina baghdir . Ekstiibasyon
planlanmasa bile, postoperatif nérolojik degerlendir-
me i¢in uyandirma gerekebilir.

OLGU 4
SKLERODERMA

Kirkiki yasinda kadin hasta, 4. gebeliginin 24. hafta-
sinda solunum sikintist ve epilepsi ndbeti gecirmesi
nedeniyle 112 Acil (Acil Saglik Hizmetleri) tarafin-
dan evinde 5 dk.’lik kardiyopulmoner resiisitasyon
sonrasinda entiibe edilmis ve hastanemize getirilmis-
tir. Acil sezaryen operasyonuna alman ve 6lii bebek
dogurtulan hasta entiibe olarak yogun bakim servi-
sine alindi. Hastanin yapilan fizik muayenesinde;
TA:210/90 mmHg, Nb:120/dk., CVP:+7 mmHg idi.
Solunum sesleri dinlemekle kabalasmis, ekspiryum
uzundu. Batin gergin, distandi, cildi sert ve parlak-
t1. Her iki elde fleksiyon kontraktiirii mevcuttu. Cene
hareketleri kisitli, agiz agikligi tam degildi. Norolojik
muayenesinde; suur kapali, pupiller miyotik, 151k ref-
leksi minimal, tas bebek manevrasi negatifti. Taktil
uyaranlara miyoklonik cevabi mevcuttu. Hastanin
tam kan sayiminda 16kosit sayis1 16900/mm?, hemog-
lobin 10.2 g/dL, kan biyokimyasinda iire 62 mg/dL,
kreatinin 1.2 mg/dL, AST 29 U/L, ALT 9 U/L olarak
saptanan hastada hipomagnezemi ve hipoalbiiminemi
de mevcuttu. Bakilan otoantikorlardan antikardio-
lipin IgM 12 (+) idi. Tomografisinde kranial iskemi
ile uyumlu yaygin hipodens alanlar; bilateral plevral
eflizyon, kompresyon atelektazisi; sag bobrekte atro-
fi, sol bobrekte hipertrofi; ekokardiyografisinde ciddi
pulmoner hipertansiyon, ejeksiyon fraksiyonu: % 60,

hafif perikardiyal efiizyon saptandi.

Skleroderma zemininde eklampsi ve hipoksik ense-
falopati tanis1 konulan hastaya, i.v. MgSO, valproik
asit, mannitol, N-asetil sistein, metildopa ve perlin-
ganit inflizyonu baslandi. Prednisolon da tedaviye
eklendi. Serebral hipoksik hasar1 azaltmak amaciyla
pirasetam ampul tedaviye eklendi. Tansiyon arteri-
yel 160-180 mmHg olarak hedeflendi. Yatisinin 20.
giliniinde idrar ¢ikislart bozulan hastanin kan iire ve
kreatinin degerleri yiikseldi. Steroid ve diger nefro-
toksik ajanlar kesildi. Hipertansif seyreden hastada
i.v. perlinganit ve metildopa tedavisi kesilerek ACE
inhibitorii ve doxazosin tedavisine gegildi Yatisinin
23. gliniinde akut renal yetmezlik gelisen hastaya
devamli renal replasman tedavisi (CRRT) baslandi.
Haftada 3 giin CRRT uygulanmasina ragmen hasta-
da idrar ¢ikislari saglanamadi. Hemodinamisi giderek
bozulan hastanin yatisinin 74. giiniinde yiiksek doz
inotropik ajan destegine ragmen hemodinamik sok
tablosu gelisti. Hasta kardiyak arrest oldu ve kardiyo-
pulmoner resiisitasyona cevap vermediginden eksitus
kabul edildi.

Skleroderma, agirlikli olarak deri, gastrointestinal
sistem, akciger, kalp ve bobrekleri tutan jeneralize bir
bag dokusu hastaligidir ¥, Hastaligin patogenezi net
olarak bilinmemekte, ancak vaskiilopati ve immiin
aktivasyon patogenezde Onemli roller almaktadir
(3.9 - Skleroderma, kadmlarda erkeklerden yaklagik
8 kat daha sik goriilmekte ve ¢ogu hastada dogur-
ganlik ¢agi sonrasinda baglamaktadir . Bu sebep-
le skleroderma ile gebeligin beraber oldugu olgular
azdir. Sklerodermalr hastalarda goriilen konviilziyon-
lar, inme ve serebral arterlerdeki patolojik bulgular;
genellikle {iremi, hipoksemi ve renal hastaliga bagh
hipertansiyon sonucunda gelismektedir %17, Malign
hipertansiyon ve hizli ilerleyen bobrek yetmezligi
bulgular ile seyreden renal kriz, sklerodermanin en
onemli komplikasyonlarindan birisidir. Renal kriz
onemli derecede mortal olup, 1 ve 5 yillik sag kalim
oranlar sirasiyla % 15 ve % 10 olarak bildirilmistir
18, Kortikosteroid kullanimi renal kriz gelisimi agi-
sindan risk faktorii olarak belirlenmistir (%29, Skle-
roderma, 6zofagus, akciger, kalp ve bobrek gibi i¢
organ tutulumlart ile beraber oldugunda prognoz ko-
tiillesmektedir %22,

Sklerodermanin dogurganhig: etkiledigine dair veri

39



yoktur, ancak gebelik sirasinda ve postpartum do-
nemde yeni ortaya ¢ikan skleroderma olgular1 da
bildirilmistir ?®. Skleroderma hastalarinda gebelik si-
rasinda en korkulan komplikasyon renal krizdir. Ma-
lign hipertansiyon ve bobrek fonksiyonlarinda ciddi
bozulma ile giden bu durum gebelige bagh degildir,
ancak gebeligi ciddi sekilde etkileyebilir. Renal krizi
preeklampsi ve HELLP sendromundan ayirt etmek
glic olabilir. Ancak sklerodermaya bagl renal kriz
kreatinin diizeyinin giinden giine artmasiyla ve prote-
inilirinin olmamastyla ayirt edilebilir ®®. Yiiksek doz
steroid kullanilmas1 bu krizi tetikleyen nedenlerin ba-
sinda gelir.

Renal kriz tedavisinde ACE inhibitorleri ilk secilecek
ilaglardir ¥, Bazi hastalarda, tiim tedavi yaklasimla-
rina karsin, gegici ve/veya kalict diyaliz ve sonugta
bobrek transplantasyonu gerekebilmektedir. Retros-
pektif calismalarda skleroderma hastalarinda preek-
lampsi ve eklampsi sikliginin normal popiilasyona
benzer diizeyde oldugu bildirilmistir ®®. Bu konuda-
ki tek prospektif calismada sklerodermal: gebelerde
canli dogum oraninin % 73, erken dogum oraninin % 63
oldugu bildirilmigtir 9.

Eklampsinin yonetiminde ilk basamak maternal yara-
lanmay1 dnlemek, solunum ve kardiyovaskiiler deste-
gi saglamaktir. Tkinci basamak ise konviilsiyonlarin
tekrarlamasini engellemek ve belirgin hipertansiyonu
onleyerek kan basincini giivenli araliga ¢ekmektir.
Magnezyum siilfat konviilsiyon profilaksisinde se¢i-
lecek ilagtir ve eklamptik olgularda konviilziyonlarin
tekrarlamasini 6nler @7,

Sklerodermada baslica mortalite ve morbidite nedeni
pulmoner tutulumdur ve hastalarin 2/3iinde gelise-
bilmektedir ®®. Sklerodermali hastalarda tespit edilen
otoantikorlarin 6nemi heniiz tam olarak bilinmemekle
birlikte; antikardiolipin antikor prevalansinin % 0-63

arasinda degistigi kabul edilmektedir ¢?.

Sonug olarak, skleroderma nadir goriilen, klinik ola-
rak deri ve i¢ organlarin yaygin fibrozu ile seyre-
den kronik inflamatuar bir hastaliktir. Giiniimiizde,
skleroderma i¢in uluslararasi diizeyde kabul edilmis
bir tedavi protokolu bulunmamasina karsin, son ge-
lismeler dogrultusunda, sklerodermanin renal kriz,
pulmoner hipertansiyon, interstisyel akciger hastalig1
gibi klinik bulgular1 kontrol altina alinabilmektedir.
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Skleroderma hastalarinda tedavi planlanirken hasta-
larin organ-sistem tutulumlari agisindan dikkatli bir
sekilde degerlendirilmesi ve tedavi protokollerinin
buna gore diizenlenmesi gerekmektedir.

OLGU 5
LESH-NYHAN SENDROMU

Yirmi bir yasinda, 155 cm boyunda, 50 kg agirhigin-
da Lesch-Nyhan sendromu tanist olan erkek hasta
bacakta enfeksiyon tanisiyla acil servise basvurdu.
Yapilan muayene ve tetkikler sonucunca diz iistii
amputasyona karar verildi. Fizik muayenesinde; ko-
operasyon kurulamayan hastanin kulaklarinda, elle-
rinde ve ayaklarinda kendi kendine zarar vermeden
kaynaklanan bozukluklar vardi (Resim 1). Hastanin
bes parmakli dogdugu ancak iki parmagimi kendisi-
nin kopardig: bilgisi ailesinden &grenildi. Vital bul-
gulart stabil olan hastanin laboratuar analizlerinde,
hemotokrit 39.5 %, hemoglobin 13.6 g dL"!, urik asid
5.9 mg dL! (normal 3.5-7.2 mg dL!), potasyum 3.8
mmol L, kalsiyum 8.3 mg dL-1 ( normal 8.8-10.6
mg dL"), kreatinin 0.49 mg dL' (normal 0.4-1.4 mg
dL") bulundu. Operasyondan 30 dk. dnce hastaya 3
mg i.m. midazolam yapild: ve hasta operasyon odasi-
na aliarak alinarak elektrokardiyografi, periferik ok-
sijen satlirasyonu ve noninvaziv kan basinct monitori-
zasyonu uygulandi. Anestezi indiiksiyonunda i.v. 2.5
mg kg! propofol ile spontan ventilasyonun ardindan
i.v. 0.6 mg kg'! rokuronyum bromid yapildi ve orotra-
keal entlibasyon 1.girisimde gergeklestirildi. Anestezi
idamesi ise % 50 O, ile % 50 hava ve % 2 sevofluran
inhalasyonuyla saglandi. Hemodinamik acidan stabil

Resim 1. Osteogenesis Imperfekta.
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olan hastanin operasyonu 40 dk. siirdii. Operasyon
sonunda spontan solunumu gelen hastanin 10. dk.’da
kas giicli preoperatif diizeye geldi ve ekstiibe edilerek
yogun bakima alindi. Yogun bakimda 1 giin, servisde
2 giin takip edilen hasta iyileserek komplikasyonsuz
olarak taburcu edildi.

Lesch-Nyhan Sendromu, ilk defa 1964 yilinda kesin
olarak tanimlanmis x’e bagli resesif gecis gdsteren bir
Piirin metabolizmasi bozuklugudur ¢%3V, Hastalikta;
hiperiirisemi, spastisite, mental retardasyon, koreoat-
hetosis, distoni, kompulsif kisilik bozuklugu, kendine
zarar verme, saldirganlik, 6nemli biligsel bozulma or-
taya ¢ikar ¢23%, 5.2 milyon dogumda bir goriiliir ve
yasam beklentisi kisadir @, Literatiirde Lesch-Nyhan
Sendromu hastalarin anestezi uygulamasina ait ye-
terli veri yoktur, ancak ani agiklanamayan oliimler,
solunum anormallikleri, apne, ciddi bradikardi, art-
mis bulant1 kusma ve kronik aspirasyon pnémonileri
bildirilmistir ¢?. Literatirde bu hastalarin operasyon
gecirmesi durumunda anestezi uygulamalartyla ilgili
yeterli bilgi nadir goriilen bir hastalik olmast nede-
niyle mevcut degildir #>*¥. Ancak anestezik ajan se-
¢iminde preoperatif durum, cerrahi problem, primer
metabolik defekt ve baglantili olarak renal bozuklu-
gun derecesi gozoniinde tutulmalidir GV,

Tiyopental, ketamin ve metohekzital metabolizma-
sinin  Hipoksantin-guanin posforibosil transferaz
(HPRT) enzim defektinden etkilenmedigi bilinmek-
tedir. Literatiirde 11 olguluk giiniibirlik (outpatient)
anestezi uygulamasinda 2 mg kg! bolus doz propofol
uygulanmasina hicbir hastada advers etki rapor edil-
memistir ®33%, Inhalasyon anesteziklerinden izofluran
nefrotoksisite durumu sézkonusu degilse kullanilabi-
lir. Olgumuz nefrotoksisite bulgular1 gostermedigin-
den sevofluran anestezi idamesinde inhalasyon ajant
olarak kullanilmig ve postoperatif renal fonksiyonlari
yogun bakimda takip edilmistir. Spastik kas hasta-
liklarinda siiksinilkolin potasyum serbestlesmesine
neden olacagindan hiperpotasemi durumu degerlen-
dirilmelidir ®9. Hoffman eliminasyonuna ugrayan
atrakuryum ve cisatrakuryum kullanilabilecek kas
gevseticilerdendir 9,

Sonug olarak, preoperatif hastanin dikkatli deger-
lendirilmesi, olasi problemlerin tedavisi ve takibi
ile standart anestezi yontemlerinden her biri giivenle
kullanilabilir.

OLGU 6
EPIDERMOLIZiS BULLOZA

Bir yasinda epidermolizis biilloza tanisi alan, 12 ya-
sinda kiz cocuguna, her iki el ve ayaklarinda yapigik-
lik nedeniyle psddosindaktili ameliyati planlanmis.
Hasta anestezi polikliniginde degerlendirildiginde,
kasektik goriiniimlii, temporomandibular eklem hare-
ketleri kisitli, ag1z agikligr 1 cm idi.

Hastaya operasyon odasina alindiginda, temasi azalt-
mak ve koopere olabilmek amaci ile premedikasyon
ve sedasyon uygulanmadi. Turnike takilmaksizin da-
mar trasesine elle basing yapilarak 24G intraket ta-
kildi. Kesilerek kiigiiltiilen ve yapiskan kisimlarindan
ayrilan 3 EKG elektrodu ile monitdrizasyon yapildi.
Yapigkanli oksijen satiirasyon probu opere edilmeye-
cek olan eline yerlestirildi. indiiksiyona baslamadan
once zor entiibasyon olasiligina karsilik, acil trake-
ostomi hazirligr yapildi. 5 dk.’lik preoksijenizasyonu
takiben indiiksiyonda 2 mg/kg propofol ve 2 p/kg fen-
tanil i.v., uygulanarak, % 2 sevofluran, % 50 N,O ve
% 50 O, maske ile nazikge anestezi idamesine devam
edildi. Anestezi derinligi saglandiktan sonra lidoka-
in stirtilmis 2 numara larengeal maske kafina hava
kagagina neden olmayacak kadar minimum miktar-
da hava verilerek orofarenkse yerlestirildi. Larengeal
maske boyun bagi ile cilde temas etmeyecek kadar
gevsek, ancak giivenli olacak kadar da siki bir sekilde
tespit edildi. Operasyonun siirdiigti 30 dk. siiresince
hastanin solunumu spontan solumasina da izin verile-
rek desteklendi. Operasyonun bitisini takiben ti¢ilincii
dakikada larengeal maske ¢ikarildi. Travmaya neden
olmamak amaciyla aspirasyon yapilmadi. Derlenme
odasinda 10 dk. takip edildikten sonra, hemodinamik
stabilitesinin ve solunumunun normal oldugu goriilen
hasta servisine gonderildi.

Epidermolizis biilloza (EB); 1:300.000 siklikta go-
riilen, otozomal resesif gecisli, mukokutanéz yapi-
larin kronik bir bozuklugudur. Travmalardan sonra
abartil1 biil, kanama ve skar dokusu olusumu hastali-
g1in en 6nemli karakteristigidir. Bu hastalarin yaygin
ozellikleri; agiz agikligini siirlayan skarlar, 6zofa-
geal daralma, dehidratasyon, malniitrisyon, anemi,
hipoalbiiminemi, elektrolit dengesizligi, trombosi-
toz, ve enfeksiyonlardir. Ayrica temporomandibular
eklem tutulumu goriilebilmekte, farenks ve larenk-
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ste olusabilecek biiller nedeniyle havayolunun agik-
liginin siirdiiriilmesinde giigliik yasanabilmektedir
67, Epidermolizis biillozali hastada cilt ve muko-
zada her bir manipiilasyon yeni lezyon olusumuna
neden olabileceginden anestezi yonetimi minimal
monitdrizasyon ve en az travma yaratacak sekilde
olmalidir.

Epidermolizis biillozali hastalarin giivenligi i¢in ge-
rekli kosullarin saglandigi bir anestezi yonteminin en
etkili ve ideal yontem oldugu diisiiniilmektedir 83,
Mevcut bir damar yolu yok ise inhalasyon ajanlari ile
indiiksiyon tercih edilir. Ketaminin eksitasyona yol
acmasi ve sekresyonlart arttirmasi travma riski do-
guracagindan pek tercih edilmez. Ancak bu konuda
tartismalar devam etmektedir “®. EB’l1 hastalarda
artmis porfiria olasig1 tiyopental kullanildiginda daha
da artabilir. EB bazen myastenia gravis ve miskiiler
distrofi ile birlikte olabileceginde depolarizan kas
gevsetici kullanirken dikkatli olunmalidir “'#?, Tra-
keanin silindirik epitel ile ddsenmis olmasi nedeniyle
endotrakeal entlibasyon sanildig1 gibi biil olusumuna
yol agmayabilir 4349,

Ust ve alt hava yolunun mukozas: arasindaki histo-
lojik farklilikdan dolay1 entiibasyon sonrasi postope-
ratif donemde laringeal skar rapor edilmis, trakeada
olugmus bir skar rapor edilmemistir ®¥. Laringeal biil
olmamasina ragmen orofaringeal biil, laringomalazi
ve vokal kordlarda kalinlasma nedeniyle ekstiibas-
yon giicliikleri ortaya ¢ikabilir ve erken postoperatif
ekstiibasyonu olanaksiz hale getirebilir “¢. Bununla
birlikte James ve ark. “?. orotrakeal entiibasyon uy-
guladiklar1 131 olgudan sadece 6 olguda dilde biil
gelistigini, hic bir olguda ekstiibasyon zorlugu yasan-
madigini bildirmislerdir. Yiiz maskesinin, endotrake-
al tliplin, larengeal maskenin mukozaya temas eden
kisimlarma jel siiriilerek ve normalden daha kiigiik
boyda olanlar tercih edilerek biil olusumu azaltila-
bilir 43,

Sonug olarak, Epidermolizis biillozali hastalarda olast
travmalara kars1 daha dikkatli olunmali, optimal mo-
nitdrizasyon, minimal girigsim uygulanmali, anestezik
ajan se¢iminde olasi sistemik hastaliklar da g6zoniine
alinmalidir.
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Noroloji kliniginde MG tanist almis, 1 yildir pridos-
tigmin kullanan ve ¢ekilen manyetik rezonans (MR)
gorilintiilemede timik hiperplazisi de mevcut olan 27
yasindaki erkek hastaya sag inguinal herni operasyo-
nu planlandi. Preoperatif degerlendirmede, rutin kan
analizlerinde patolojik sonug¢ saptanmadi. Hasta pre-
medike edilmeden ameliyathaneye alinarak elektro-
kardiyografi, periferik oksijen satiirasyonu ve nonin-
vaziv kan basinci monitorizasyonu yapildi. Anestezi
indiiksiyonunda 2 mg kg! propofol, 1 pgr kg fentanil
uygulanarak dort numara LMA kolaylikla yerlestiril-
di. Anestezi idamesi ise % 50 O, ile % 50 hava ve 1-2
MAC sevofluran inhalasyonuyla saglandi. Hemodi-
namik ag¢idan stabil olan hastanin operasyonu 40 dk.
siirdii. Indiiksiyonda ve operasyon siiresince nonde-
polarizan kas gevsetici ilag kullanilmadi. Operasyon
sonunda hastanin spontan solunumu 4. dk.’da geldi.
10. dk.’da kas giicii preoperatif diizeye gelen hasta
ekstiibe edilerek yogun bakima alindi. Yogun bakim-
da 1 giin, servisde 2 giin takip edilen hasta iyileserck
komplikasyonsuz olarak taburcu edildi.

Miyastenia Gravis (MG); noromuskiiler kavsagin
otoimmun bir hastaligidir. Bu hastalikta, asetilkolin
reseptorlerine karsi olusan antikorlar nedeniyle post-
sinaptik membrandaki nikotinikasetilkolin reseptor-
lerinin sayisinin azalmasi ya da inaktivasyonu soz
konusudur. Klinik olarak; ¢izgili kaslarin tekrarlanan
kullanimu ile artan, dinlenmesi ile azalan genel bir hal-
sizlik ve yorgunluk ile karakterizedir. Hastalarda sik-
likla romatoid artrit, hipertirodizm ve hipotiroidizm
gibi otoimmun hastaliklar da bulunur *®. Tedavide
antikolinesterazlar, agir olgularda ise kortikosteroid,
plazmaferez ve immiin sistemi baskilayici ilaglar kul-
lanilmaktadir @,

Miyastenia Gravisli hastalar anestezi uygulamalarin-
da, kas gevseticilere karsi asirt duyarli olduklarindan
bu ilaglarin ¢ok kiiclik dozlar1 bile respiratuar dist-
rese yol agabilir. Postoperatif donemde, 6zellikle kas
gevsetici ilag kullanilan hastalarda ilag etki siiresinde
uzama nedeniyle mekanik ventilasyon uygulamasi
gerekebilir. Bu nedenle kas gevsetici ilag kullani-
mindan kagmnilmalidir. Son yillarda klinik kullanima
giren laringeal maske (LMA), genel anestezi uygu-
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lamalarinda kas gevsetici ilaglar kullanilmadan hava
yolu saglamasi nedeniyle, MG’li hastalarda tercih ne-
deni olmaktadir G%D,

Bu hastalarda temel anestezik sorun; hastalik, hastali-
gin tedavisi ve néromuskuler blokerler (kas gevsetici
ilaclar) arasindaki etkilesimlerden kaynaklanir. Kas
gevsetici ilag kullanilmaksizin tiyopental, propofol
ve inhalasyon anestezikleriyle uygun endotrakeal
entiibasyon kosullari elde edilebilir. izofluran, sevof-
luran ve desfluran néromuskuler iletiyi deprese etme
Ozelligine sahip olduklarindan, anestezi indiiksiyo-
nunda yeterince verildiklerinde hastada daha uygun
entiibasyon kosullar1 saglayabilirler, beraberinde opi-
oid ve lidokain de verilerek entiibasyona hemodina-
mik yanit daha iyi baskilanabilir. Ancak, ester grubu
lokal anesteziklerin etkisi uzayabileceginden ilacin
dozu diisiik tutulmalidir.

Antikolinesterazlarin kullanimi, hem depolarizan
hem de nondepolarizan kas gevseticilere karst mey-
dana gelen néromuskiiler yaniti etkiler ve ilaglarin
etkileri normalden uzun siirer. Aminoglikozid grubu
antibiyotikler, polimiksin ve beta blokerlerin kulla-
nilmasi varolan kas zay1fligin1 daha da artirabilir. En-
tiibasyonun kas gevsetici ilag verilmeksizin saglan-
dig1, propofol-sufentanil ile total intravendz anestezi
ve sevofluranin uygulandigi, her iki anestezi uygu-
lamasiyla da hastalarda ekstiibasyonun gecikmedigi
bildirilmigtir ¢,

Preoperatif donemde, tiim hastalar ila¢ tedavisi al-
tinda ve klinik olarak en iyi durumda olmalidirlar.
Antikolinesteraz tedavisine, cerrahi dncesinde devam
edilmesi veya son verilmesi tartigmalidir ¢?.

Sonug olarak, MG’li hastalarin genel anestezi uygula-
malarinda preoperatif donemde iyi degerlendirilmesi,
kas gevsetici kullanimindan miimkiinse kac¢inilma-
st ve gerekiyorsa orta etki siireli ilaglarin azaltilmis
dozlarda, néromuskuler monitdrizasyon yapilarak
kullanilmas1 gelisebilecek komplikasyonlart 6nleyici
niteliktedir.
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