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Osteogenezis Imperfektali Cocuk Hastada Anestezi
Yonetimi: Tek Hastada Yedi Genel Anestezi Deneyimi

Mahmut Alp Karahan, Harun Aydogan, Ahmet Kiiciik, Maruf Siiriicii

Harran Universitesi Tip Fakiiltesi, Anesteziyoloji ve Reanimasyon Anabilim Dali

0z

Osteogenesis imperfekta, anormal Tip I kollajen iiretimi ile
karakterize kaliimsal, ender goriilen bag dokusu hastali-
Siudr: Kemik kiitlesinde azalma, kirilgan ve gevrek kemik
olusumu sonucunda artmig multiple fraktiirler goriiliir.
Eklemlerin hiperekstansibilitesi, mavi sklera, isitme kaybu,
kisa boy ve dentinogenesis imperfekta Osteogenesis im-
perfektada goriilen diger klinik bulgulardir. Bu hastalarda
anestezi uygulamalar: sirasinda, entiibasyon gii¢liigii, ser-
vikal vertebra fraktiirleri ve kullanilan anestezik ajanlara
bagli malign hipertermi gelisebilir. Anatomik deformiteler
ve trombosit disfonksiyonu anestezi teknigi se¢imini etkile-
mektedir. Biz Osteogenesis imperfektali bir ¢ocuk hastanin
gecirdigi 7 genel anestezi deneyimini literatiir esliginde
sunmayt amagladik.

Anahtar kelimeler: anestezi, intravenoz, laringeal maske,
osteogenesis imperfekta

ABSTRACT

Anesthetic Management of the Child with Osteogenesis
imperfecta: Seven General Anesthesia Experience in One
Patient

Osteogenesis imperfecta is a rare , inherited genetic disor-
der of connective tissue which is characterized by abnormal
Tipe I collagen production. This causes decrease in bone
mass of human body, bones become fragile and brittle, re-
sulting in unreasonable multiple fractures. Other manifes-
tations include hyperextensibility of the joints, blue sclera,
hearing loss, short stature and dentinogenesis imperfecta.
During the anesthetic management of these patients, intu-
bation difficulties, cervical spine fractures, and malignant
hyperthermia triggered by used anesthetic agents may de-
velop. Anatomic deformities and platelet dysfunction influ-
ence the choice of anesthetic technique. We aimed to pre-
sent a series of 7 general anaesthetics in one child patient
suffering from this disease along with the literature.

Keywords: anaesthesia, intravenous, laryngeal masks,
osteogenesis imperfekta

GIRiS

Osteogenezis imperfekta (OI) 1:12.000-1:15.000
canlt dogumda bir goriilen, genetik gegisli, kollajen
anormallikleri ile seyreden bir bag doku hastaligidir.
Primer olarak kemik dokuyu tutan bu hastalik bera-
berinde deri, ligament, tendon, sklera, burun, kulak
gibi birgok organi da etkileyebilmektedir . Ol’nin
baslica ayirt edici belirtileri arasinda uzun kemiklerde
kolay kirilmaya egilim, mavi sklera, otoskleroza bag-
It isitme kaybi, hipertermi, hiperhidrozis, frajil deri ve
trombosit disfonksiyonu gelmektedir. Ol’nin degisik
tiplerinin histolojik ve biyokimyasal incelemesin-
de temel bozuklugun deri ve kemigin ekstraselliiler
matriksini olusturan tip I kollajende yapisal bozukluk
oldugu goriilmiistiir. OI’li hastalar 6zellikle kemik
yapilarindaki anormallikler sonucu gelisen patolojik
kiriklar nedeniyle siklikla ortopedik girisimler igin

anestezi pratiginde karsimiza ¢ikmaktadir. Hava yolu
yonetiminin zorluk, pozisyon vermedeki giicliikler,
kanama egilimindeki artis ve bunun yani sira daha
onemli olan malign hipertermi (MH) riskinin yiiksek
olmas1 anestezi yonetiminde karsilagilan baslica so-
runlardir @. Farkli zaman dilimlerinde meydana ge-
len patolojik kiriklar nedeniyle operasyonlar gegiren
OI’l1 gocuk hastaya 7 sefer uyguladigimiz genel anes-
tezi deneyimimizi literatiir esliginde degerlendirmeyi
amagcladik.

OLGU

OI tanis1 almis 11 yasinda erkek hasta basit diisme
sonrast sag uylukta agri nedeniyle acil servise bas-
vurdu. Ortopedi ve travmatoloji boliimii tarafindan
degerlendirilen hastada sag femurda kirik tespit edil-
di ve 8 ay once ayn1 ekstremitede yapilan operasyon
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Resim 1.

Tablo 1. Genel anestezi karakteristik ozelligi.

Yas, Viicut Ortopedik Tam
Agrihg Cerrahi prosediir

Anestezik Yaklasim
Indiiksiyon-Idame

Hava yolu Yonetimi Komplikasyon

6 Yas 15kg  Sol Femoral Fraktiir
Intramediiller ¢ivi

7 Yas 20 kg Sag Femoral Saft Kirigi
Plak ile stabilisazyon

8 Yag 23 kg  Sag Femoral Diafiz Kirig Remifentanil

Intramediiller ¢ivi

8Yas 25kg  Sol Femoral Saft Kirig
Plak Ile Stabilisazyon

10 Yas 30 kg  Her iki bacaktan Remifentanil

Midazolam, Remifentanil, Propofol,
Rokiironyum, Sevofluran

Midazolam, Remifentanil
Propofol, Rokiironyum, Sevofluran

Midazolam, Remifentanil
Propofol, Rokiironyum, Sevofluran

Endotrakeal entiibasyon -

Endotrakeal entiibasyon -

Endotrakeal entiibasyon -

Propofol, Rokiironyum, Sevofluran

Endotrakeal entiibasyon larengeal spazm, Tasikardi

Proseal laringeal maske -

Intramediiller ¢ivi Cikarimi  Propofol, Rokiironyum (Tek Doz), TIVA

11 Yas 32 kg Sag Femur Fraktiirii Remifentanil

Intramediiller givi

11 Yas 33 kg Sag Femur Fraktiirii

Midazolam Remifentanil

Proseal laringeal maske -

Propofol Rokiironyum (Tek Doz), TIVA

Proseal laringeal maske -

Civi gikartilip plak takilmasi Propofol, Rokiironyum (Tek Doz), TIVA

ile yerlestirilen intramediiller ¢ivinin ¢ikartilip yerine
plak tespit edilmesi planlandi (Resim 1). Hastanin
daha onceki kayitlart incelendiginde 6 ile 11 yaslart
arasinda toplam 6 defa alt ekstremite cerrahisi gegirdi-
&1 6grenildi (Tablo 1). Hastamiza ilk olarak 6 yasinda
sol femoral fraktiir fiksasyonu amagli intramediiller
civi tespiti yapilmistir. Bir y1l sonra sag femoral saft
fraktiirii olan hastaya plak Ile stabilisazyon gergek-
lestirilmigtir. Hastamiz 8 yasina geldiginde ayn1 eks-
tremitede femoral diafiz fraktiirii nedeniyle intrame-
diiller ¢ivi tespiti yapilmistir. Ayn1 y1l igerisinde sol
femoral bolgede saft kirigr meydana gelmis ve plak
ile stabilisazyon gerceklestirilmistir. iki y1l sonra ise
her iki alt ekstremitede bulunan intramediiller ¢iviler
cikartilmigtir. Hastanin preoperatif degerlendirilme-

sinde; fizik muayenesinde kisa boyun, mavi sklera,
ekstremitelerindeki fraktiirlere bagl fiziksel kemik
deformiteleri ve hareket kisithiligi oldugu goriildii.
Hastanin yasimin ilerlemesi ile birlikte gelisim geri-
liginin arttig1, ekstremitelerindeki fraktiirlere bagl
fiziksel kemik deformitelerinin olustugu ve hareket
kisithiliginin buna parelel olarak ilerledigi gozlendi.
Cekilen PA akciger grafisinde patolojik bulgu tespit
edilmedi ve yapilan rutin laboratuvar tetkiklerinde
kan biyokimyasal degerlerin normal sinirlarda oldugu
goriildi. Hastamiza ait 6nceki anestezi izlem formlari
incelendiginde ilk dort cerrahi islemde hava yolu y6-
netimi i¢in endotrakeal entiibasyonun tercih edildigi
ve anestezi idamesi olarak da inhaler anesteziklerden
sevofluran kullandigini goriildii. Hastamizin belirti-
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len ilk dort operasyonun sonuncusunda ekstiibasyon
sonrasi larengeal spazm gergeklestigi tespit edildi.
Son iki operasyonda ise hava yolu yonetimi i¢in pro-
seal laringeal maske ve anestezi idamesi olarak da
total intravendz anestezi (TIVA) uygulamasi tercih
edildi. Aileye yapilacak islem hakkinda bilgi verildi
ve iglemin riskleri ve olusabilecek komplikasyonlar
ayrintili sekilde anlatilip gerekli aydinlatilmis onam
alindi. 0,04 mg kg' i.m midazolam ile premedikas-
yon uygulanip hasta ameliyathaneye alindi. Dikkatli
bir sekilde ameliyat masasina gegisi saglanan has-
tanin temas noktalar1 silikon pedler ile desteklendi.
Hastada anestezi yontemini planlarken depolarizan
ajanlarm kontrendike olmasi, planlanan operasyon
siiresinin uzun olmasi olasilig1 nedeniyle yeterli kas
gevsemesi ve reflekslerin baskilanmasini saglamak
iizere indiiksiyonda tek doz non-depolarizan kas gev-
setici kullanmasina karar verildi. Mallampati skoru 3,
kisa boyun ve boyun ekstansiyonu kisitli olan hasta
da beklenen zor entiibasyon olasiligina karsi uygun
boylarda airwayler, endotrakeal tiipler, stileler, Mil-
ler ve Macintosh bleydler ve fiberoptik bronkoskopi
hazirlandi. Daha 6nceki anestezi kayitlar: da incele-
nerek proseal laringeal maske ile hava yolunun kont-
roliinlin saglanmasi ayrica propofol ve remifentanil
ile TIVA uygulanmasi planlandi. Elekrokardiyogram
(EKG) , pulse oksimetre (SpO,), non-invaziv kan
basinci, End tidal CO, (ETCO,) ve cilt 1s1 probu ile
monitdrizasyonu saglandi. Hastaya 3 dk. %100 O, ile
preoksijenizasyon sonrasi anestezi indiiksiyonu remi-
fentanil (1,5 pg kg'), propofol (2 mg kg™') ve rokii-
ronyum (0.6 mg kg') ile yapildi. Hastanin spontan
solunumu tamamen kaybolduktan sonra 2,5 numarali
proseal laringeal maske ilk denemede yerlestirildi.
Anestezi idamesi propofol infiizyonu (10 mg kg sa™')
ve remifentanil infiizyonu (0.25 pg kg dk') ile sag-
land1. Anestezi uygulamasi %50 O, - %50 medikal
hava karisimu ile siirdiiriildii. Indiiksiyon sonras1 ye-
terli anestezi derinligi elde edildikten sonra operas-
yon baglatildi. Operasyon yaklagik 75 dk. siirerken
periferik oksijen satiirasyonunda diisme veya viicut
1s1sinda herhangi bir degisiklik saptanmadi. Operas-
yon bitiminde spontan solunumu yeterli goriilen has-
ta, 0.01 mg kg! atropin ve 0.03 mg kg neostigmin
ile dekiirarizasyon yapilarak sorunsuz bir sekilde
ekstiibe edildi. Bilinci agilip havayolu refleksleri tam
olarak geri dondiikten sonra derlenme odasina alindi.
Otuz dk. izlenen ve komplikasyon gézlenmeyen olgu
ortopedi servisine gonderildi.
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TARTISMA

Ol kemik kiriklarina kars1 asir1 yatkinhk ile karak-
terize olup digler, skleralar ve ligamentler gibi bag
dokularinin degisken tutulumu, metabolik bozuk-
luklarin, koagiilasyon sorunlarinin, kardiyopulmoner
bozukluklarin, fizyolojik ve anatomik anormaliklerin
eslik ettigi ender herediter bir hastaliktir @. OI gibi
multisistem tutulum gosteren hastaliklarda tercih
edilecek anestezik ajanlar, uygulama yontemleri 6n-
ceden belirlenmeli, olasi anestezi komplikasyonlar1
acisindan hazirlik yapilmahdir. Bu hasta grubunda
hem rejyonal tekniklerin hem de genel anestezinin
basartyla uygulandigi ¢calismalar bildirilmistir @. Ke-
mik deformiteleri, malign hipertermi riski, kardiyak
anomaliler, trombosit fonksiyon bozukluklari, solu-
numsal sorunlar, baziler invajinasyon, hava yolu yo-
netimindeki zorluk, eslik eden metabolik sorunlar ve
spinal deformiteler anestezik komplikasyonlarina ne-
den olabilen baslica faktorlerdir. Ol hastalarinda pre-
operatif anestezi muayenesinde kardiyolojik sorunlar
arasinda mitral ve aortik kapak yetmezligi, aort kokii
dilatasyonu, atrial veya ventrikiiler septal defekti go-
riilebilir. Ol’ya &zgii en sik bildirilen kalp anomalisi
aort kokii dilatasyonudur. Bu nedenle bu hastalarda
preoperatif EKG ve EKO kontrolii yapilmalidir. Bu
hastalarda servisten ameliyat masasina transportunda,
ameliyat masasina aliniginda ve de uygulanacak cer-
rahi i¢in pozisyon verilisi sirasinda dikkatli ve 6zenli
davraniimahdir. Asirt kirilgan kemikler perioperatif
morbiditede artisa neden olabilir. Ameliyat masasin-
da hastay1 rahatsiz edici ve zorlayici basing alanlarina
yumusgak ped konularak olusabilecek travmalar en-
gellenebilir ®. OI’lh olgularda otomatik arteryel ba-
sing kafinin ve hatta intraven6z kaniilasyon sirasinda
uygulanan turnikenin dahi kiriga neden olabilecegini
bu nedenle kan basinglarini travmasiz olarak 6lgebil-
mek icin intraarteriyel kateter yerlestirildigini bildiri-
len ¢alismalar bulunmaktadir ©.

Tilim anestezi uygulamalarinda hasta preoperatif pe-
diatri boliimi ile konsiilte edilip degerlendirildi. Be-
lirgin bir kardiyolojik patolojiye rastlanilmadi. Hasta
her operasyon oncesi dikkatli bir sekilde ameliyat-
hane ekibi ile birlikte sedyeden operasyon masasina
transfer edildi. Temas noktalar1 silikon yastiklarla
desteklenerek pozisyon sabitlendi.

OI hastalarinda kifoskolyoz ve gogiis kafesi defor-
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mitesi olmasi halinde, solunum islev bozuklugu bek-
lendiginden rejyonel anestezi uygulamalar1 genel
anesteziye gore tercih edilebilir. Ol hastalarda rejyo-
nel tekniklerin basariyla uygulandigi ¢aligmalar bil-
dirilmistir. Ancak rejyonel anestezi uygulamalarinda
hasta grubu iyi secilmelidir. OI’li olgularin anatomik
anormalliklerinden dolay1 ciddi hareket kisithiligi ve
eklem deformiteleri nedeniyle hem hastaya uygun po-
zisyon verilmesi hem de girisim araliginin tayin edil-
mesinin oldukc¢a zordur. Kullanilacak lokal anestezik
ilaglarin doz se¢imi skolyoz ve boy kisalig1 nedeniyle
zor olabilir ¥, Hastanin tiim preoperatif degerlen-
dirmelerinde kanama diyatezi bulgular1 olmamasina
ragmen, hem pediatrik yas grubunda olmast hem de
pozisyon vermeyi zorlagtiracak anatomik deformite-
leri ve pozisyon sirasinda yeni kirik gelisme ihtimali
nedeniyle rejyonel anestezi tercih edilmedi.

OI hastalar her zaman igin zor entiibasyon adayidir.
Servikal vertebranin fazla ekstansiyonu odonto-axial
dislokasyona veya fraktiire neden olabilir. Oksipital
kemigin baziler ve kondiler bdliimleri ile bunlarin
arasinda bulunan foramen magnumun yukart dogru
yiikselmesi veya iceri ve yukart dogru invajinasyonu
olarak tanimlanan baziler invajinasyon OI hastalar-
da goriilebilmekte ve hastanin hava yolu anatomisini
degistirebilmektedir. Baziler invajinasyon varliginda
entiibasyon gerceklestirilirken boynun hiperekstan-
siyonunda beyin omurilik sivi drenaji kafai¢i basing
artisina neden olabilir. Bu hastalarda kisa boyun,
mandibulanin ¢ikik olmasi, giivercin gogiis varligi ve
dilin ag1z agikligina goére daha biiyiik olmasi glottisin
gorlintirligiinii  zorlagtirabilmektedir. Laringoskopi
mukozada minimal hasarlanmaya neden olabilmekte
ve var olan trombosit disfonksiyonu nedeniyle ilgili
alanda kanama ve morarma kolayca ortaya ¢ikabil-
mektedir. Ayrica dis kiriklart normal popiilasyona
oranla ¢ok daha sik olusabilmektedir. Osteogenezis
imperfekta hastalarinda daha az invazif teknikler olan
laringeal maske ve fiberoptik entiibasyonun basariyla
uygulandigi ¢alismalar mevcuttur ¢, Zor entiibas-
yonlarda tercih edilen Suksinilkolin kullanim1 sonra-
st olusan fasikiilasyonlar sonucu kas hasar1 ve kemik
kirtklarinin meydana gelme olasiligi ayrica malign
hipertermiye yatkinligi nedeniyle bu hasta grubunda
non-depolarizan kas gevseticiler tercih edilebilir ©.
Tiim bu olasiliklara ragmen, dikkatli bir hazirlk ile
birlikte entiibasyon miimkiin ve daha rahat gergek-
lestirilebilir. Ewa Gornik-Wtaszczuk ve ark. (9 3 OI

hastada 14 genel anestezi deneyimlerini sunduklar
makalede 11 hastada endotrakeal entiibasyon yap-
tiklar1 ve herhangi bir komplikasyon ile karsilagma-
diklarini bildirmislerdir. Olgumuzun gerceklestirilen
ilk 4 operasyonunda hava yolu yonetimi agisindan
endotrakeal entiibasyon tercih edilmis ve basartyla
gerceklestirilmistir. Tlk dort operasyon hastanin 6 ile
8 yas araliginda yapilmistir. Hasta yasmin ilerlemesi
ile birlikte gelisim geriliginin arttig1, ekstremitelerin-
deki fraktiirlere bagl fiziksel kemik deformitelerinin
olustugu ve hareket kisitliliginin buna parelel olarak
ilerledigi gozlendiginden ayrica 4.operasyonunda
ekstiibasyon sonrasi larengeal spazm meydana gel-
diginden hastanin sonraki operasyonlarda hava yolu
yonetimi olarak LMA tercih edildi.

Ol hastalarinda en énemli ve endise verici kompli-
kasyon malign hipertermidir. Malign hipertermi ge-
nel anestezi sirasinda olusan viicut sicakligindaki
progresif artig, hiperkapni, metabolik asidoz ve kas
rijitidesi ile karakterize kalitsal bir durumdur. Malign
hipertermiye neden olabilecek tetikleyici ajanlarin en
bilineni halojenli inhalasyon ajanlar1 olup, bunun yani
sira antikolinerjik ilaglar ile siiksinil kolin gibi depo-
larizan kas gevseticiler de yer almaktadir ™V, En sik,
en erken ve en giivenilir belirteg artan viicut sicakli-
gma eslik eden agiklanamayan ETCO, yiikselmesi ile
nedeni agiklanamayan tagikardidir. OI hastalarinda
intravendz anestezik ilaglarin inhalasyon ajanlarima
gore malign hipertermi agisindan daha az riskli oldu-
gu belirtilmistir. Inhalasyon ajanlarindan sevofluranin
daha az potent bir tetikleyici ajan oldugu ve ayrica
sevofluran ile olusan malign hiperterminin diger ajan-
lardan farkli olarak kademeli baglangi¢ gosterdigi ya
da inkomplet formda oldugu belirtilmistir 2. Ayrica
barbitiiratlar, fentanil, pankuronyum ve nitréz oksit
kullanilan bazi hastalarda da tasikardi, metabolik asi-
doz ve malign hipertermi gelisebildigi bildirilmistir
U39 Farkli mekanizmalarla olusabilen intraoperatif
hipertermiyi 6nlemek i¢in TIVA uygulamasini éneren
ve basarili bir sekilde kullanan ¢aligmalar mevcuttur
(9 TIVAnin OI gocuklarda inhalasyon anestezisine
gore daha giivenli bir yontem oldugu varsayilir. Pro-
pofol ve alfentanil kullanilarak yapilan TIVA vaka-
larinda enfluran ve fentanil kullanilan hastalara gére
viicut sicaklik artisinin daha az oldugunu gosterilmis-
tir 9. Inhalasyon ajanlarma alternatif olarak kulla-
nilan TIVA uygulamalarinda propofol-remifentanil
siklikla tercih edilen bir kombinasyondur. Remifen-
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tanil kisa etkili potent bir analjezik olmasi nedeniyle
TIVA uygulamalarinda 6zellikle tercih edilmektedir
(19, Hastamiza yapilan {1k dért cerrahi operasyonda
indiiksiyon agsamasinda non-depolarizan kas gevsetici
ve anestezi idamesinde inhalasyon anestezik olarak
sevoflurani kullandik. Sevofluran kullandigimiz son
operasyonda hastanin larengeal spazmi olmasi ayri-
ca nedeni tespit edilemeyen tasikardinin gézlenme-
sinden dolay1 son ii¢ cerrahi operasyonda hastamiza
anestezi idamesi olarak TIVA’y1 tercih ettik. Hasta-
mizin tim operasyonlarinda preoperatif viicut 1sis1
normaldi, operasyon sirasinda viicut 1s1s1 ve ETCO,
degerlerinde artis gozlenmedi.

OI tanil1 hastalarda Proseal laringeal maske uygula-
mas1 glivenli hava yolu saglamak agisindan uygun
bir yontem olarak diistiniilebilir, malign hipertermi
egilimi nedeniyle inhalasyon ajanlarindan sakinila-
rak propofol ve remifentanil ile TIVA yontemi segi-
lebilir. Hava yolu yonetimi sirasinda yeni kiriklarin
olusumuna yol acabilecek hareketlerden kacinilmali,
hipertermi egilimi nedeniyle bu hastalarda anestezik
ajan se¢iminde dikkatli olunmalidir.
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