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Fasioskapulohumeral muskiiler distrofi (FSHD), omuz
ve yiiz kaslarmn tutulumuyla baglayan, ilerleyici bir kas
distrofisidir. llerleyici isitme kaybi ve giz dibinde kapiller
telanjiektaziler, mikroanevrizmalar, retinal vaskiilopati bil-
dirilmistir. Kas hastaliklarinda inhalasyon anestezikleri ve
stiksinilkolin kullaniminin, malign hipertermi, rabdomiyo-
liz riskiyle karsilasma olasiligin arttirdigr bilinmektedir.
Caligmamizda, sol gozde vazoproliferatif tiimor ve makiiler
retinopati nedeniyle cerrahi girisim gegiren FSHMD tanili
hastaya uyguladigimiz basarili anestezi yonetimini sunma-
yi amagladik.

Anahtar kelimeler: fasioskapulohumeral miiskiiler distrofi,
intravendz anestezi, remifentanil

ABSTRACT
Facioscapulohumeral Muscular Dystrophy and Anesthesia

Facioscapulohumeral Muscular Dystrophy (FSHD), is a
progressive muscular disorder. Typical features include
wasting of the facial or shoulder muscles. Progressive hear-
ing loss and retinal vasculopathy with capillary telangi-
ectasis and microaneurysms has been reported. It is known
that the use of inhalation anesthetics and succinylcholine
in muscular diseases increases the risk of malignant hyper-
thermia, the risk of rhabdomyolysis. In the present report
we described successful anesthetic management for a pa-
tient with an FSHMD who underwent surgery for vasopro-
liferative tumor and macular retinopathy in the lefi eye.

Keywords: facioscapulohumeral muscular dystrophy,
intravenous anesthesia, remifentanil

GIRIiS

Fasioskapulohumeral miskiiler distrofi (FSHMD);
otozomal dominant genetik gecis gosteren, genellikle
ergenlik doneminde yiiz mimik ve omuz kaslarinda
glicstizliik (asimetrik) ile baslayan yavas progressif
noéromuskiler bir hastaliktir @, Hastaligin prevalan-
st 1: 15.000 veya 1: 20.000’dir. Hastaligin genetik
temeli ile ilgili; 4 g 35-gter geni ile ilgili ¢aligmalar
olmakla birlikte, gen {irlinii belirlenememistir. Aynt
mutasyonu destekleyen sporadik olgular da vardir @.
Tant icin klinik bulgular, EMG (elektromiyelografi),
kas biyopsileri ile histolojik ve elektrofizyolojik ca-
lismalar ile molekiiler genetik yontemlerden yararla-
nilmaktadir @.

FSHMD’de anestezi yonetimi, prograsif miiskiiler
hastalik olmasi nedeniyle 6nemlidir. inhalasyon anes-
teziklerinin, depolorizan kas gevsetici kullaniminin
bu hastalarda malign hipertermi olugmasina ve rabdo-
miyolize neden olabilecegi bilinmektedir . Malign
hipertermi; kas rijiditesi, hiperpotasemi, hipertermi,

arteriyel pCO, artisi, solunumsal asidozis, tasikardi
ile karakterize oliimciil seyredebilen hipermetabolik
bir klinik tablodur ®. Rabdomiyoliz; fiziksel veya fi-
ziksel olmayan etkilerle ¢izgili kas hiicrelerinde ha-
sar olusmasi ve bu hasarin sonrasinda hiicre igerigi-
nin kan dolasimina ge¢cmesiyle olusan, yiiksek anyon
acikli metabolik asidoz, akut tiibiiler nekroz ve akut
bobrek yetmezligi goriilebilen %8 mortalitesi olan bir
tablodur ).

Bu olgu sunumunda, FSHMD tanisi olan ve sol gozde
vazoproliferatif tiimor ve makdiler retinopati nedeniy-
le cerrahi girisim planlanan bir olguda anestezi yone-
timi tartigilmistir.

OLGU SUNUMU

Yirmi dort yasinda dort yildir FSHMD tanist olan
74 kg agirligindaki erkek olgunun sol gézde vazop-
roliferatif timdr ve makiiler retinopati nedeniyle
operasyonu planlandi. Preoperatif degerlendirilen
olguda, yaklasik dort y1l 6nce kollarda gligsiizliik ya-
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kinmasiyla basvurdugu dis merkezde yapilan tetkik,
EMG, kas biyopsisi sonucu FSHMD tanisi aldigi,
takip ve tedavisinin devam ettigi goriildii. Yapilan
fizik muayenesinde bir 6zellik saptanmadi. Hastanin
PA AC filmi ve EKG si normaldi ve kan biyokimya
degerleri normaldi (SGOT(AST): 45 U/L (5-34 U/L),
SGPT(ALT):41 U/L (0-41 U/L) ve CPK: 160 U/L
(40-182 U/L) olarak belirlendi. Solunum fonksiyon
testleri ve yapilan ekokardiyografi normal sinirlarda
bulundu. Noroloji konsiiltasyonunda hiperkalemik
kardiyak arrest, rabdomyoliz riskinin vurgulanmasi
ve operasyon kararmin alinmasi durumunda uygun
anestezik ajan secimi gerekliligi dikkat c¢ekiciydi.
Hasta ve yakinlari ile yapilan goriismede olast riskler
anlatilarak onamlar1 alind1. Postoperatif yogun bakim
takibi planlandi. Hastaya EKG, periferik oksijen satu-
rasyonu (SpO,) ve non-invaziv arteryel basing moni-
torizasyonu sonrasinda, sol kol el sirtindan 22 G bra-
niil ile damar yolu agildi. Baslangicta kalp atim hizi
(KAH) 82 atim/dk, non-invaziv arteriyel tansiyon
(non-invaziv TA) 130/64 mmHg, SpO, %98 olarak
belirlendi. Anestezi cihazinin devreleri ve soda-lime
degistirildi, preoksijenizasyon i¢in %100 oksijen ile
1 dk. siire ile 6 L/dk. maske ventilasyonu uygulan-
di. Hastaya indiiksiyon sirasinda: 2,5 mg.kg! dozda
propofol i.v. ve 2 pg /kg remifentanil i.v. olarak uy-
gulandi. Noromuskuler bloke edici ajan operasyon
bolgesi de gdzoniinde bulundurularak uygulanmadi.
Endotrakeal entiibasyon sonrast %50 oksijen / %50
hava karisimu ile tidal voliim 6 ml/kg ve ETCO, 30-
35 mmHg olacak sekilde ventile edildi. Inhalasyon
ajani kullanilmadi. Anestezi idamesinde propofol 10
mg/kg/s ilk on dk.’da, daha sonraki on dk.’da 8 mg/
kg/s, en son olarak da ameliyat boyunca 5-6 mg.kg™'.
sa'!, remifentanil 0,5 pg.kg-1.dk." olarak infliizyon
seklinde uygulandi. Ameliyat siiresince 1s1 ve ETCO,
takiplerinde yiikselme, herhangi bir aritmi izlenme-
di. Peroperatif donemde komplikasyon yasanmayan
olguda, operasyon bitiminde her iki infiizyon da azal-
tilarak sonlandirildi. Toplam ameliyat siiresi 75 dk.
olarak saptandi. Derlenme {initesinde 30 dk. monito-
rize edildi ve nazal kaniille 2-3 I/dk. O, verildi. Modi-
fiye Aldrete Skoru da 9’a ulastiktan sonra ileri donem
takip i¢in yogun bakim {initesinde 24 saat gézlem al-
tinda tutuldu. Yogun bakim takibinde olgunun vital
bulgulari, CPK, SGOT(AST), SGPT(ALT), iire, kre-
atinin degerleri takip edildi. Hastanin vital bulgular1
ve laboratuvar degerlerinin normal olmasi {izerine
g0z servisine taburcu edildi.

TARTISMA

Miiskiiler distrofi hastalarinda depolarizan néromtis-
kiiler bloke edici ajanlarin kullanim1 siddetli hiper-
kalemi ve sonucunda kardiyak arrest riski nedeniyle
kontrendikedir "®'. Ancak nondepolarizan noromiis-
kiiler bloke edici ajanlar da bu hasta grubunda uzamis
noromuskiiler blok ile iligkilidir 1%, Akut rabdo-
miyolizin depolarizan kas gevsetici siiksinilkolin ve
inhalasyon ajanlar1 tarafindan tetiklenerek olustugu
bilinmektedir *19. Olgumuzda, olasi riskler nede-
niyle operasyon bolgesini gdzoniinde bulundurarak
kas gevsetici kullanmadik, inhalasyon ajani kullan-
maktan da kacgindik. Muskiiler distrofili hastalar-
da, propofol, remifentanil gibi intravendz anestezik
ajanlar yaygin olarak kullanilmaktadir ‘73, Propofol
inflizyonunun riyanodin-Ca reseptdrlerini aktive ede-
rek malign hipertermi riskinde giivenli bir alternatif
secenek oldugu gosterilmistir ¥, Olgumuzda, anes-
tezi yontemi olarak total intravendz anestezi (TIVA)
uygulamasi i¢in propofol infiizyonunu ve remifenta-
nil infiizyonunu yegledik. Propofol infiizyonun hipo-
tansif etkilerinden s6z eden yaymlar bulunsa da %
olgumuzun takiplerinde hemodinamik instabilite ile
karsilasmadik . Anestezi yonetimimizde sedasyon
derinliginin belirleme ve takibinde BiS monitorizas-
yonunu kullanamayisimiz kisitliligimiz olarak gdze
carpmaktadir.

Sonug olarak, FSHMD’1i bir olguda iyi bir preoperatif
hazirligin yaninda, anestezi yontemi segilirken olasi
riskler, operasyon yeri, anestezi siiresi, noromiiskii-
ler bloke edici ajan kullanim gerekliligi g6z o6ntinde
bulundurulmalidir. Yeterli monitorizasyon ve yakin
izlem ile bu tiir olgularda propofol ve remifentanil
infiizyonunu iceren total intravendz anestezi (TIVA)
uygulanmasinin giiniimiiz kosullarinda en iyi se¢enek
olabilecegini diistinmekteyiz.
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