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ÖZET

Anesteziyoloji sürekli değişen bir bilimdir. Anestezi uygula-
malarında perioperatif uygulanan standart güvenlik önlem-
leri takip gerektirir, bu nedenle yeni bir tedavi yöntemi veya 
yeni bir ilaç araştırmasında klinik deneyimlerimiz yanında 
literatür bilgilerinin de izlenmesi ve sunulması önemlidir. 
Bu makalede hastanemizde 2008-2011 yılları arasında de-
ğişik tanılarla operasyon geçiren ve ender görülen 7 olgu-
yu literatür bulguları ve klinik deneyimlerimiz ile sunmayı 
amaçladık.

Anahtar kelimeler: osteogenesis imperfekta, yenidoğanın 
geç hemorajik hastalığı, Von Hippel-Lindau, skleroderma, 
epidermolizis büllosa, 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. 
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GİRİŞ

Anesteziyoloji sürekli değişen bir bilimdir. Anestezi 
uygulamalarında perioperatif uygulanan standart gü-
venlik önlemleri takip gerektirir, bu nedenle yeni bir 
tedavi yöntemi veya yeni bir ilaç araştırmasında kli-
nik deneyimlerimiz yanında literatür bilgilerinin de 
izlenmesi ve sunulması önemlidir. Bu yazıda Hasta-
nemizde 2008-2011 yılları arasında değişik tanılarla 
operasyon geçiren geçiren ve nadir görülen 7 olguyu 
literatür bulguları ve klinik deneyimlerimiz ile sun-
mayı amaçladık.

OLGU 1

OSTEOGENESİS İMPERFEKTA

Ondört yaşında, 20 kg ağırlığında ve 100 cm uzun-
luğunda erkek hastanın; sağ temporaparietal bölgede 
çökme fraktürü ve epidural hematom tanısıyla acil 
operasyonu planlandı.

Fizik muayenede; ileri derecede gelişme geriliği, eks-
tremitelerde kemik deformiteleri, büyük kafa, kısa 
boyun, makroglossi, skolyoz ve göğüs deformitesi 
saptandı. Mallampati skorlaması III olarak değerlen-
dirildi. Operasyonun aciliyeti nedeniyle, preoperatif 
alınan laboratuar analizlerinin sonuçları beklenmeden 
hasta operasyona alındı. Anestezi indüksiyonunda i.v. 
2 mg kg-1 propofol, 0.2 mg kg-1 sisatrakuryum uygu-
landı. Hasta boynu stabil tutularak baş ekstansiyona 
getirilmeden, fleksibl laringoskopla birinci girişimde 
entübe edildi. Anestezi idamesinde % 50 O2 + % 50 
hava ve % 2 sevofluran, postoperatif analjezi amacıy-
la ise i.v. 0.5 mg kg-1 tramadol uygulandı. Yaklaşık 
iki saat süren operasyon sonunda hasta ekstübe edile-
rek bilinç açık, oryante, koopere, spontan solunumda, 
vital bulgular stabil halde postoperatif beyin cerrahi 
ileri bakım ünitesine alındı. 

Osteogenesis imperfekta; osteopeni, kemik defor-
miteleri, dentinogenesis imperfecta, sağırlık, mavi 
sklera, makrosefali, kifoskolyoz, anemi, trombosit 
disfonksiyonu, metabolik bozukluklar, kardiyak ve 
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pulmoner bozuklukların görüldüğü anormal kollojen 
yapımı ile karakterize bir hastalıktır (1-3).

Osteogenesis imperfektalı hastada büyük kafa, kısa 
boyun ve sıklıkla büyük dil, hava yolu kontrolü ve en-
tübasyonu zorlaştırabilir, hastanın transportu, pozis-
yon verilmesi, hava yolu kontrolü ve entübasyonunda 
kırık riskine karşı özenli davranılmalıdır. Kifoskolyoz 
ve göğüs kafesi deformitesi olması halinde, solunum 
işlev bozukluğu beklenmelidir. Ayrıca malign hiper-
termi riski de akılda tutulmalı ve gerekli önlemler 
alınmalıdır. Literatürde enfluran ve halotan kullanılan 
olgularda malign hipertermi bulgularına rastlanma-
makla beraber bu hastalarda vücut ısısının bir miktar 
yüksek olduğu belirtilmiştir, ancak bu olguda olduğu 
gibi sevofluran kullanılan olguya rastlanmamıştır (4). 
Sonuçta; anestezi seçiminde inhalasyon anestezikleri 
ve/veya total intravenöz anestezi tercih edilebilir.

OLGU 2

YENİDOĞANIN GEÇ HEMORAJİK HASTALIĞI 

Olgumuz 3.5 aylık kız çocuğu idi. Emmede güçlük, 
uykuya meyil ve solukluk nedeniyle acil servise baş-
vuran, daha sonra konvulziyon geçiren hastanın pu-
pilleri izokorik, fontaneli kabarıktı ve ağrılı uyaran 
ile gözlerini açıyordu. Hastaya doğumundan sonra K 
vitamini yapıldığı ve 2 gün önce amoksisilin verildiği 
öğrenildi. Kan analizinde hemoglobin 5.7 g/dl, trom-
bosit 482 000/mm3, INR> 8, PT >120 sn, APTT>112 
sn idi. Karaciğer enzimleri ve renal fonksiyonları ise 
normal olarak değerlendirildi. Tomografisinde mul-
tipl intrakraniyal hemotom gözlendi. Hastaya 1 mg 
intramuskuler K vitamini yapıldı, 15 ml/kg taze don-
muş plazma, 15 ml/kg eritrosit süspansiyonu verildi. 
5. saatteki kan analizinde hemoglobin 9 g/dl, trombo-
sit 403 000/mm3, INR: 1.1, APTT: 21.1 sn, PT: 13.8 
sn olması üzerine hasta operasyona alındı. Anestezi 
indüksiyonunda 0.2 mg kg-1 sisatrakuryum, % 5 sevof-
luran uygulandı. Anestezi idamesinde % 50 O2 + % 50 
hava ve % 2 sevofluran ile kraniyotomi yapılarak he-
matomu drene edilen hastanın operasyon süresince 
kanama takibi yapıldı ve beyin ödemi için 1 mg kg-1 

mannitol uygulandı. 2 saat süren operasyon sonunda 
hasta vital bulguları stabil, spontan solunumda ve dört 
ekstremite hareketli halde pediatri yoğun bakım üni-
tesine alındı. Postoperatif takiplerinde kanama kont-
rolüne dikkat edildi; antiödem ve antikonvülzif tedavi 

düzenlendi. Yapılan takiplerinde vital bulguları stabil 
olarak değerlendirildi. 

Yenidoğanın hemorajik hastalığı; K vitamini bağımlı 
faktör 2, 7, 9, 10 eksikliğine bağlı gelişen, değişik sis-
temlerde görülen kanama (mukoza, deri ve GİS) ile 
karakterizedir. Erken (0-24 saat), klasik (2-7günler) 
ve geç başlayan (2 hafta-6 ay) tipleri mevcuttur. Er-
ken tipte göbek kanaması, geç tipte intrakraniyal ka-
nama görülmektedir (5-7). 

Yenidoğanın geç hemorajik hastalığı 4-10/100.000 
olguda görülmektedir. Etiyolojide K vitamini eksik-
liği, yalnızca anne sütü ile beslenme (K vitamini daha 
düşük), karaciğer hastalığı, kistik fibrozis gibi hasta-
lıklar ve son 15 gün içinde geniş spektrumlu antibi-
yotik kullanımı sonucu K vitamini malabsorbsiyonu 
bulunmaktadır (5,8). 

Sonuç olarak, preoperatif rutin tetkiklerin bakılma-
sının, optimal değerlere ulaşmak için tedavinin acil 
olarak düzenlenmesinin ve K vitamini uygulanması-
nın olgunun seyrinde, operasyonun yapılması kadar 
hayati önem taşıdığın görülmüştür.

OLGU 3

VON HIPPEL-LINDAU SENDROMU VE 
SEREBELLAR HEMANJİOBLASTOMA 

Otuzbeş yaşında, 69 kg kadın hasta 8 yıl önce posteri-
or fossada kitle nedeniyle opere olmuş ve patoloji Von 
Hippel-Lindau Sendromu (VHLS) olarak gelmiş. Sağ 
serebellar hemisferde 2 cm boyutta kitle tespit edilen 
hasta operasyona alındı. Anestezi indüksiyonunda i.v. 
lidokain 1.5 mg kg-1, propofol 2.5 mg kg-1, fentanil 2 
µg kg-1, sisatrakuryum 0.2 mg kg-1 uygulandı. Oturur 
pozisyonda yapılan operasyonda, anestezi idamesi se-
vofluran % 2, O2 % 50-Hava % 50 ile sağlandı. Ope-
rasyon süresince TA 105-150/65-95, SpO2 % 100 ve 
End Tidal CO2 28-30 mmHg arasında idi, taşikardiyi 
kontrol etmek için 30 µg kg-1 dk-1 esmolol HCI infüz-
yonu yapıldı. Perioperatif komplikasyon gelişmeyen 
ve 215 dk. süren operasyonun sonunda hasta ekstübe 
edildi ve şuur açık koopere olarak beyin cerrahisi yo-
ğun bakım ünitesine transfer edildi.

Von Hippel-Lindau sendromu otozomal dominant 
geçişli; retinal ve santral sinir sistemi hemanjioblas-
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tomları, endolenfatik kese tümörleri, renal hücreli 
karsinomlar, pankreatik kistler ve tümörler, feokro-
masitomalar ve epididimal kistadenokarsinomlar ile 
seyreden bir hastalıktır. VHLS’nda feokromasitoma 
varlığı serebellar lezyonların operasyonundan önce 
araştırılmasını gerektirir, eğer cerrahi öncesi tespit 
edilmezse perioperatif mortalite % 25-50 olarak bildi-
rilmiştir (9,10). Pron pozisyonda batın kompresyonuna 
bağlı adrenal hormon salınımı provake olacağından 
bu hastalarda oturur pozisyon tercih edilir. Herhangi 
bir anestezik ajanın veya tekniğin diğerine üstünlü-
ğü yoktur (11). Nitröz oksit kullanımından venöz hava 
embolisi nedeniyle kaçınılmalıdır. Ekstübasyon yapı-
lıp yapılmaması operasyon öncesinde var olan nöro-
lojik bozukluk, cerrahinin şekli ve süresi, beyin sapı 
ödemi veya hasarlanmasına bağlıdır (12). Ekstübasyon 
planlanmasa bile, postoperatif nörolojik değerlendir-
me için uyandırma gerekebilir. 

OLGU 4

SKLERODERMA

Kırkiki yaşında kadın hasta, 4. gebeliğinin 24. hafta-
sında solunum sıkıntısı ve epilepsi nöbeti geçirmesi 
nedeniyle 112 Acil (Acil Sağlık Hizmetleri) tarafın-
dan evinde 5 dk.’lık kardiyopulmoner resüsitasyon 
sonrasında entübe edilmiş ve hastanemize getirilmiş-
tir. Acil sezaryen operasyonuna alınan ve ölü bebek 
doğurtulan hasta entübe olarak yoğun bakım servi-
sine alındı. Hastanın yapılan fizik muayenesinde; 
TA:210/90 mmHg, Nb:120/dk., CVP:+7 mmHg idi. 
Solunum sesleri dinlemekle kabalaşmış, ekspiryum 
uzundu. Batın gergin, distandü, cildi sert ve parlak-
tı. Her iki elde fleksiyon kontraktürü mevcuttu. Çene 
hareketleri kısıtlı, ağız açıklığı tam değildi. Nörolojik 
muayenesinde; şuur kapalı, pupiller miyotik, ışık ref-
leksi minimal, taş bebek manevrası negatifti. Taktil 
uyaranlara miyoklonik cevabı mevcuttu. Hastanın 
tam kan sayımında lökosit sayısı 16900/mm3, hemog-
lobin 10.2 g/dL, kan biyokimyasında üre 62 mg/dL, 
kreatinin 1.2 mg/dL, AST 29 U/L, ALT 9 U/L olarak 
saptanan hastada hipomagnezemi ve hipoalbüminemi 
de mevcuttu. Bakılan otoantikorlardan antikardio-
lipin IgM 12 (+) idi. Tomografisinde kranial iskemi 
ile uyumlu yaygın hipodens alanlar; bilateral plevral 
efüzyon, kompresyon atelektazisi; sağ böbrekte atro-
fi, sol böbrekte hipertrofi; ekokardiyografisinde ciddi 
pulmoner hipertansiyon, ejeksiyon fraksiyonu: % 60, 

hafif perikardiyal efüzyon saptandı.

Skleroderma zemininde eklampsi ve hipoksik ense-
falopati tanısı konulan hastaya, i.v. MgSO4 valproik 
asit, mannitol, N-asetil sistein, metildopa ve perlin-
ganit infüzyonu başlandı. Prednisolon da tedaviye 
eklendi. Serebral hipoksik hasarı azaltmak amacıyla 
pirasetam ampul tedaviye eklendi. Tansiyon arteri-
yel 160-180 mmHg olarak hedeflendi. Yatışının 20. 
gününde idrar çıkışları bozulan hastanın kan üre ve 
kreatinin değerleri yükseldi. Steroid ve diğer nefro-
toksik ajanlar kesildi. Hipertansif seyreden hastada 
i.v. perlinganit ve metildopa tedavisi kesilerek ACE 
inhibitörü ve doxazosin tedavisine geçildi Yatışının 
23. gününde akut renal yetmezlik gelişen hastaya 
devamlı renal replasman tedavisi (CRRT) başlandı. 
Haftada 3 gün CRRT uygulanmasına rağmen hasta-
da idrar çıkışları sağlanamadı. Hemodinamisi giderek 
bozulan hastanın yatışının 74. gününde yüksek doz 
inotropik ajan desteğine rağmen hemodinamik şok 
tablosu gelişti. Hasta kardiyak arrest oldu ve kardiyo-
pulmoner resüsitasyona cevap vermediğinden eksitus 
kabul edildi.

Skleroderma, ağırlıklı olarak deri, gastrointestinal 
sistem, akciğer, kalp ve böbrekleri tutan jeneralize bir 
bağ dokusu hastalığıdır (13). Hastalığın patogenezi net 
olarak bilinmemekte, ancak vaskülopati ve immün 
aktivasyon patogenezde önemli roller almaktadır 
(13,14). Skleroderma, kadınlarda erkeklerden yaklaşık 
8 kat daha sık görülmekte ve çoğu hastada doğur-
ganlık çağı sonrasında başlamaktadır (15). Bu sebep-
le skleroderma ile gebeliğin beraber olduğu olgular 
azdır. Sklerodermalı hastalarda görülen konvülziyon-
lar, inme ve serebral arterlerdeki patolojik bulgular; 
genellikle üremi, hipoksemi ve renal hastalığa bağlı 
hipertansiyon sonucunda gelişmektedir (16,17). Malign 
hipertansiyon ve hızlı ilerleyen böbrek yetmezliği 
bulguları ile seyreden renal kriz, sklerodermanın en 
önemli komplikasyonlarından birisidir. Renal kriz 
önemli derecede mortal olup, 1 ve 5 yıllık sağ kalım 
oranları sırasıyla % 15 ve % 10 olarak bildirilmiştir 
(18). Kortikosteroid kullanımı renal kriz gelişimi açı-
sından risk faktörü olarak belirlenmiştir (19,20). Skle-
roderma, özofagus, akciğer, kalp ve böbrek gibi iç 
organ tutulumları ile beraber olduğunda prognoz kö-
tüleşmektedir (20-22). 

Sklerodermanın doğurganlığı etkilediğine dair veri 
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yoktur, ancak gebelik sırasında ve postpartum dö-
nemde yeni ortaya çıkan skleroderma olguları da 
bildirilmiştir (23). Skleroderma hastalarında gebelik sı-
rasında en korkulan komplikasyon renal krizdir. Ma-
lign hipertansiyon ve böbrek fonksiyonlarında ciddi 
bozulma ile giden bu durum gebeliğe bağlı değildir, 
ancak gebeliği ciddi şekilde etkileyebilir. Renal krizi 
preeklampsi ve HELLP sendromundan ayırt etmek 
güç olabilir. Ancak sklerodermaya bağlı renal kriz 
kreatinin düzeyinin günden güne artmasıyla ve prote-
inürinin olmamasıyla ayırt edilebilir (23). Yüksek doz 
steroid kullanılması bu krizi tetikleyen nedenlerin ba-
şında gelir. 

Renal kriz tedavisinde ACE inhibitörleri ilk seçilecek 
ilaçlardır (24). Bazı hastalarda, tüm tedavi yaklaşımla-
rına karşın, geçici ve/veya kalıcı diyaliz ve sonuçta 
böbrek transplantasyonu gerekebilmektedir. Retros-
pektif çalışmalarda skleroderma hastalarında preek-
lampsi ve eklampsi sıklığının normal popülasyona 
benzer düzeyde olduğu bildirilmiştir (25). Bu konuda-
ki tek prospektif çalışmada sklerodermalı gebelerde 
canlı doğum oranının % 73, erken doğum oranının % 63 
olduğu bildirilmiştir (26). 

Eklampsinin yönetiminde ilk basamak maternal yara-
lanmayı önlemek, solunum ve kardiyovasküler deste-
ği sağlamaktır. İkinci basamak ise konvülsiyonların 
tekrarlamasını engellemek ve belirgin hipertansiyonu 
önleyerek kan basıncını güvenli aralığa çekmektir. 
Magnezyum sülfat konvülsiyon profilaksisinde seçi-
lecek ilaçtır ve eklamptik olgularda konvülziyonların 
tekrarlamasını önler (27).

Sklerodermada başlıca mortalite ve morbidite nedeni 
pulmoner tutulumdur ve hastaların 2/3’ünde gelişe-
bilmektedir (28). Sklerodermalı hastalarda tespit edilen 
otoantikorların önemi henüz tam olarak bilinmemekle 
birlikte; antikardiolipin antikor prevalansının % 0-63 
arasında değiştiği kabul edilmektedir (29). 

Sonuç olarak, skleroderma nadir görülen, klinik ola-
rak deri ve iç organların yaygın fibrozu ile seyre-
den kronik inflamatuar bir hastalıktır. Günümüzde, 
skleroderma için uluslararası düzeyde kabul edilmiş 
bir tedavi protokolu bulunmamasına karşın, son ge-
lişmeler doğrultusunda, sklerodermanın renal kriz, 
pulmoner hipertansiyon, interstisyel akciğer hastalığı 
gibi klinik bulguları kontrol altına alınabilmektedir. 

Skleroderma hastalarında tedavi planlanırken hasta-
ların organ-sistem tutulumları açısından dikkatli bir 
şekilde değerlendirilmesi ve tedavi protokollerinin 
buna göre düzenlenmesi gerekmektedir. 

OLGU 5

LESH-NYHAN SENDROMU

Yirmi bir yaşında, 155 cm boyunda, 50 kg ağırlığın-
da Lesch-Nyhan sendromu tanısı olan erkek hasta 
bacakta enfeksiyon tanısıyla acil servise başvurdu. 
Yapılan muayene ve tetkikler sonucunca diz üstü 
amputasyona karar verildi. Fizik muayenesinde; ko-
operasyon kurulamayan hastanın kulaklarında, elle-
rinde ve ayaklarında kendi kendine zarar vermeden 
kaynaklanan bozukluklar vardı (Resim 1). Hastanın 
beş parmaklı doğduğu ancak iki parmağını kendisi-
nin kopardığı bilgisi ailesinden öğrenildi. Vital bul-
guları stabil olan hastanın laboratuar analizlerinde, 
hemotokrit 39.5 %, hemoglobin 13.6 g dL-1, urik asid 
5.9 mg dL-1 (normal 3.5-7.2 mg dL-1), potasyum 3.8 
mmol L-1, kalsiyum 8.3 mg dL-1 ( normal 8.8-10.6 
mg dL-1), kreatinin 0.49 mg dL-1 (normal 0.4-1.4 mg 
dL-1) bulundu. Operasyondan 30 dk. önce hastaya 3 
mg i.m. midazolam yapıldı ve hasta operasyon odası-
na alınarak alınarak elektrokardiyografi, periferik ok-
sijen satürasyonu ve noninvaziv kan basıncı monitori-
zasyonu uygulandı. Anestezi indüksiyonunda i.v. 2.5 
mg kg-1 propofol ile spontan ventilasyonun ardından 
i.v. 0.6 mg kg-1 rokuronyum bromid yapıldı ve orotra-
keal entübasyon 1.girişimde gerçekleştirildi. Anestezi 
idamesi ise % 50 O2 ile % 50 hava ve % 2 sevofluran 
inhalasyonuyla sağlandı. Hemodinamik açıdan stabil 

Resim 1. Osteogenesis Imperfekta.



41

N. Turgut ve ark., Ender Görülen Hastalıklar ve Anestezi Uygulamaları

olan hastanın operasyonu 40 dk. sürdü. Operasyon 
sonunda spontan solunumu gelen hastanın 10. dk.’da 
kas gücü preoperatif düzeye geldi ve ekstübe edilerek 
yoğun bakıma alındı. Yoğun bakımda 1 gün, servisde 
2 gün takip edilen hasta iyileşerek komplikasyonsuz 
olarak taburcu edildi.

Lesch-Nyhan Sendromu, ilk defa 1964 yılında kesin 
olarak tanımlanmış x’e bağlı resesif geçiş gösteren bir 
Pürin metabolizması bozukluğudur (30,31). Hastalıkta; 
hiperürisemi, spastisite, mental retardasyon, koreoat-
hetosis, distoni, kompulsif kişilik bozukluğu, kendine 
zarar verme, saldırganlık, önemli bilişsel bozulma or-
taya çıkar (32,33). 5.2 milyon doğumda bir görülür ve 
yaşam beklentisi kısadır (31). Literatürde Lesch-Nyhan 
Sendromu hastaların anestezi uygulamasına ait ye-
terli veri yoktur, ancak ani açıklanamayan ölümler, 
solunum anormallikleri, apne, ciddi bradikardi, art-
mış bulantı kusma ve kronik aspirasyon pnömonileri 
bildirilmiştir (32). Literatürde bu hastaların operasyon 
geçirmesi durumunda anestezi uygulamalarıyla ilgili 
yeterli bilgi nadir görülen bir hastalık olması nede-
niyle mevcut değildir (32,33). Ancak anestezik ajan se-
çiminde preoperatif durum, cerrahi problem, primer 
metabolik defekt ve bağlantılı olarak renal bozuklu-
ğun derecesi gözönünde tutulmalıdır (31). 

Tiyopental, ketamin ve metohekzital metabolizma-
sının Hipoksantin-guanin posforibosil transferaz 
(HPRT) enzim defektinden etkilenmediği bilinmek-
tedir. Literatürde 11 olguluk günübirlik (outpatient) 
anestezi uygulamasında 2 mg kg-1 bolus doz propofol 
uygulanmasına hiçbir hastada advers etki rapor edil-
memiştir (33,34). İnhalasyon anesteziklerinden izofluran 
nefrotoksisite durumu sözkonusu değilse kullanılabi-
lir. Olgumuz nefrotoksisite bulguları göstermediğin-
den sevofluran anestezi idamesinde inhalasyon ajanı 
olarak kullanılmış ve postoperatif renal fonksiyonları 
yoğun bakımda takip edilmiştir. Spastik kas hasta-
lıklarında süksinilkolin potasyum serbestleşmesine 
neden olacağından hiperpotasemi durumu değerlen-
dirilmelidir (35). Hoffman eliminasyonuna uğrayan 
atrakuryum ve cisatrakuryum kullanılabilecek kas 
gevşeticilerdendir (36). 

Sonuç olarak, preoperatif hastanın dikkatli değer-
lendirilmesi, olası problemlerin tedavisi ve takibi 
ile standart anestezi yöntemlerinden her biri güvenle 
kullanılabilir. 

OLGU 6

EPİDERMOLİZİS BÜLLOZA 

Bir yaşında epidermolizis bülloza tanısı alan, 12 ya-
şında kız çocuğuna, her iki el ve ayaklarında yapışık-
lık nedeniyle psödosindaktili ameliyatı planlanmış. 
Hasta anestezi polikliniğinde değerlendirildiğinde, 
kaşektik görünümlü, temporomandibular eklem hare-
ketleri kısıtlı, ağız açıklığı 1 cm idi. 

Hastaya operasyon odasına alındığında, teması azalt-
mak ve koopere olabilmek amacı ile premedikasyon 
ve sedasyon uygulanmadı. Turnike takılmaksızın da-
mar trasesine elle basınç yapılarak 24G intraket ta-
kıldı. Kesilerek küçültülen ve yapışkan kısımlarından 
ayrılan 3 EKG elektrodu ile monitörizasyon yapıldı. 
Yapışkanlı oksijen satürasyon probu opere edilmeye-
cek olan eline yerleştirildi. İndüksiyona başlamadan 
önce zor entübasyon olasılığına karşılık, acil trake-
ostomi hazırlığı yapıldı. 5 dk.’lık preoksijenizasyonu 
takiben indüksiyonda 2 mg/kg propofol ve 2 µ/kg fen-
tanil i.v., uygulanarak, % 2 sevofluran, % 50 N2O ve 
% 50 O2 maske ile nazikçe anestezi idamesine devam 
edildi. Anestezi derinliği sağlandıktan sonra lidoka-
in sürülmüş 2 numara larengeal maske kafına hava 
kaçağına neden olmayacak kadar minimum miktar-
da hava verilerek orofarenkse yerleştirildi. Larengeal 
maske boyun bağı ile cilde temas etmeyecek kadar 
gevşek, ancak güvenli olacak kadar da sıkı bir şekilde 
tespit edildi. Operasyonun sürdüğü 30 dk. süresince 
hastanın solunumu spontan solumasına da izin verile-
rek desteklendi. Operasyonun bitişini takiben üçüncü 
dakikada larengeal maske çıkarıldı. Travmaya neden 
olmamak amacıyla aspirasyon yapılmadı. Derlenme 
odasında 10 dk. takip edildikten sonra, hemodinamik 
stabilitesinin ve solunumunun normal olduğu görülen 
hasta servisine gönderildi. 

Epidermolizis bülloza (EB); 1:300.000 sıklıkta gö-
rülen, otozomal resesif geçişli, mukokutanöz yapı-
ların kronik bir bozukluğudur. Travmalardan sonra 
abartılı bül, kanama ve skar dokusu oluşumu hastalı-
ğın en önemli karakteristiğidir. Bu hastaların yaygın 
özellikleri; ağız açıklığını sınırlayan skarlar, özofa-
geal daralma, dehidratasyon, malnütrisyon, anemi, 
hipoalbüminemi, elektrolit dengesizliği, trombosi-
toz, ve enfeksiyonlardır. Ayrıca temporomandibular 
eklem tutulumu görülebilmekte, farenks ve larenk-
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ste oluşabilecek büller nedeniyle havayolunun açık-
lığının sürdürülmesinde güçlük yaşanabilmektedir 
(37). Epidermolizis büllozalı hastada cilt ve muko-
zada her bir manipülasyon yeni lezyon oluşumuna 
neden olabileceğinden anestezi yönetimi minimal 
monitörizasyon ve en az travma yaratacak şekilde 
olmalıdır.

Epidermolizis büllozalı hastaların güvenliği için ge-
rekli koşulların sağlandığı bir anestezi yönteminin en 
etkili ve ideal yöntem olduğu düşünülmektedir (38,39). 
Mevcut bir damar yolu yok ise inhalasyon ajanları ile 
indüksiyon tercih edilir. Ketaminin eksitasyona yol 
açması ve sekresyonları arttırması travma riski do-
ğuracağından pek tercih edilmez. Ancak bu konuda 
tartışmalar devam etmektedir (40). EB’lı hastalarda 
artmış porfiria olasığı tiyopental kullanıldığında daha 
da artabilir. EB bazen myastenia gravis ve müsküler 
distrofi ile birlikte olabileceğinde depolarizan kas 
gevşetici kullanırken dikkatli olunmalıdır (41,42). Tra-
keanın silindirik epitel ile döşenmiş olması nedeniyle 
endotrakeal entübasyon sanıldığı gibi bül oluşumuna 
yol açmayabilir (43,44). 

Üst ve alt hava yolunun mukozası arasındaki histo-
lojik farklılıkdan dolayı entübasyon sonrası postope-
ratif dönemde laringeal skar rapor edilmiş, trakeada 
oluşmuş bir skar rapor edilmemiştir (45). Laringeal bül 
olmamasına rağmen orofaringeal bül, laringomalazi 
ve vokal kordlarda kalınlaşma nedeniyle ekstübas-
yon güçlükleri ortaya çıkabilir ve erken postoperatif 
ekstübasyonu olanaksız hale getirebilir (46). Bununla 
birlikte James ve ark. (47). orotrakeal entübasyon uy-
guladıkları 131 olgudan sadece 6 olguda dilde bül 
geliştiğini, hiç bir olguda ekstübasyon zorluğu yaşan-
madığını bildirmişlerdir. Yüz maskesinin, endotrake-
al tüpün, larengeal maskenin mukozaya temas eden 
kısımlarına jel sürülerek ve normalden daha küçük 
boyda olanları tercih edilerek bül oluşumu azaltıla-
bilir (43). 

Sonuç olarak, Epidermolizis büllozalı hastalarda olası 
travmalara karşı daha dikkatli olunmalı, optimal mo-
nitörizasyon, minimal girişim uygulanmalı, anestezik 
ajan seçiminde olası sistemik hastalıklar da gözönüne 
alınmalıdır. 

OLGU 7

MİYASTENİA GRAVİS 

Nöroloji kliniğinde MG tanısı almış, 1 yıldır pridos-
tigmin kullanan ve çekilen manyetik rezonans (MR) 
görüntülemede timik hiperplazisi de mevcut olan 27 
yaşındaki erkek hastaya sağ inguinal herni operasyo-
nu planlandı. Preoperatif değerlendirmede, rutin kan 
analizlerinde patolojik sonuç saptanmadı. Hasta pre-
medike edilmeden ameliyathaneye alınarak elektro-
kardiyografi, periferik oksijen satürasyonu ve nonin-
vaziv kan basıncı monitorizasyonu yapıldı. Anestezi 
indüksiyonunda 2 mg kg-1 propofol, 1 µgr kg-1 fentanil 
uygulanarak dört numara LMA kolaylıkla yerleştiril-
di. Anestezi idamesi ise % 50 O2 ile % 50 hava ve 1-2 
MAC sevofluran inhalasyonuyla sağlandı. Hemodi-
namik açıdan stabil olan hastanın operasyonu 40 dk. 
sürdü. İndüksiyonda ve operasyon süresince nonde-
polarizan kas gevşetici ilaç kullanılmadı. Operasyon 
sonunda hastanın spontan solunumu 4. dk.’da geldi. 
10. dk.’da kas gücü preoperatif düzeye gelen hasta 
ekstübe edilerek yoğun bakıma alındı. Yoğun bakım-
da 1 gün, servisde 2 gün takip edilen hasta iyileşerek 
komplikasyonsuz olarak taburcu edildi.

Miyastenia Gravis (MG); nöromusküler kavşağın 
otoimmun bir hastalığıdır. Bu hastalıkta, asetilkolin 
reseptörlerine karşı oluşan antikorlar nedeniyle post-
sinaptik membrandaki nikotinikasetilkolin reseptör-
lerinin sayısının azalması ya da inaktivasyonu söz 
konusudur. Klinik olarak; çizgili kasların tekrarlanan 
kullanımı ile artan, dinlenmesi ile azalan genel bir hal-
sizlik ve yorgunluk ile karakterizedir. Hastalarda sık-
lıkla romatoid artrit, hipertirodizm ve hipotiroıdizm 
gibi otoimmun hastalıklar da bulunur (48). Tedavide 
antikolinesterazlar, ağır olgularda ise kortikosteroid, 
plazmaferez ve immün sistemi baskılayıcı ilaçlar kul-
lanılmaktadır (49).

Miyastenia Gravisli hastalar anestezi uygulamaların-
da, kas gevşeticilere karşı aşırı duyarlı olduklarından 
bu ilaçların çok küçük dozları bile respiratuar dist-
rese yol açabilir. Postoperatif dönemde, özellikle kas 
gevşetici ilaç kullanılan hastalarda ilaç etki süresinde 
uzama nedeniyle mekanik ventilasyon uygulaması 
gerekebilir. Bu nedenle kas gevşetici ilaç kullanı-
mından kaçınılmalıdır. Son yıllarda klinik kullanıma 
giren laringeal maske (LMA), genel anestezi uygu-
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lamalarında kas gevşetici ilaçlar kullanılmadan hava 
yolu sağlaması nedeniyle, MG’li hastalarda tercih ne-
deni olmaktadır (50,51).

Bu hastalarda temel anestezik sorun; hastalık, hastalı-
ğın tedavisi ve nöromuskuler blokerler (kas gevşetici 
ilaçlar) arasındaki etkileşimlerden kaynaklanır. Kas 
gevşetici ilaç kullanılmaksızın tiyopental, propofol 
ve inhalasyon anestezikleriyle uygun endotrakeal 
entübasyon koşulları elde edilebilir. İzofluran, sevof-
luran ve desfluran nöromuskuler iletiyi deprese etme 
özelliğine sahip olduklarından, anestezi indüksiyo-
nunda yeterince verildiklerinde hastada daha uygun 
entübasyon koşulları sağlayabilirler, beraberinde opi-
oid ve lidokain de verilerek entübasyona hemodina-
mik yanıt daha iyi baskılanabilir. Ancak, ester grubu 
lokal anesteziklerin etkisi uzayabileceğinden ilacın 
dozu düşük tutulmalıdır.

Antikolinesterazların kullanımı, hem depolarizan 
hem de nondepolarizan kas gevşeticilere karşı mey-
dana gelen nöromusküler yanıtı etkiler ve ilaçların 
etkileri normalden uzun sürer. Aminoglikozid grubu 
antibiyotikler, polimiksin ve beta blokerlerin kulla-
nılması varolan kas zayıflığını daha da artırabilir. En-
tübasyonun kas gevşetici ilaç verilmeksizin sağlan-
dığı, propofol-sufentanil ile total intravenöz anestezi 
ve sevofluranın uygulandığı, her iki anestezi uygu-
lamasıyla da hastalarda ekstübasyonun gecikmediği 
bildirilmiştir (52).

Preoperatif dönemde, tüm hastalar ilaç tedavisi al-
tında ve klinik olarak en iyi durumda olmalıdırlar. 
Antikolinesteraz tedavisine, cerrahi öncesinde devam 
edilmesi veya son verilmesi tartışmalıdır (53). 

Sonuç olarak, MG’li hastaların genel anestezi uygula-
malarında preoperatif dönemde iyi değerlendirilmesi, 
kas gevşetici kullanımından mümkünse kaçınılma-
sı ve gerekiyorsa orta etki süreli ilaçların azaltılmış 
dozlarda, nöromuskuler monitörizasyon yapılarak 
kullanılması gelişebilecek komplikasyonları önleyici 
niteliktedir.
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