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OZET

Joubert Sendromu, hipoplaziden ageneziye kadar degisen agirlikta serebellar vermis defekti, neonatal donemde
epizodik takipne ve apne ndbetleri, agir psikomotor retardasyon, sigrayici goz hareketleri, dil protriizyonu, ataksi ve
hipotoni ile karakterize otozomal resesif gegisli bir bozukluktur. Bu bulgulara ilaveten farkli anormallikler ve
bozukluklar da tanimlanmistir. Bu olgu sunumunda, akut bobrek yetmezligi gelisen Joubert Sendromlu hastamizda
acil sartlarda genel anestezi uygulamamizin sonuglarini sunmay1 amagladik.
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ABSTRACT
Anaesthesia For A Patient With Joubert Syndrome Who Developed Acute Renal Failure (Case Report)

Joubert Syndrome is an autosomal recessive disorder that is characterized by the cerebellar vermis defect which is
ranged from hypoplasia to agenesis, tachipnea and apnea attacks in neonatal period, severe physichomotor
retardation, jumping eye movements, protrusion of the tongue, ataxia and hypotonia. In addition to these symptoms,
some different abnormalities and disorders were also described. In this case report, we aimed to report the results of
the anesthesia performed under the emergency condition, for the patient with Joubert Syndrome who developed acute
renal failure.

Key Words: Joubert Syndrome, Acute renal failure, Anaesthesia.

GIRiS

Joubert sendromu (JS); neonatal donemde
goriilen takipne ve apne epizodlari, sigrayict goz
hareketleri, ataksi, psikomotor retardasyon ve
serebellar vermis defektleri ile karakterize bir
sendromdur (1). Ayrica karakteristik yiiz
goriiniimii, giiriiltilye karst asir1 duyarlilik, otizm,
okiiler ve okiilomotor bozukluklar, menin-
goensefalosel, mikrosefali, diisiik yerlesimli
kulaklar, polidaktili, retinal problemler, bobrek
anomalileri, dilde yumusak doku tiimdrii,
karaciger hastaliklar1 ve duodenal atrezi gibi
anomaliler de beraberinde bulunabilmektedir (2).

JS’li hastalara ait spesifik sorunlar, bu
hastalara anestezi uygulanirken 6zel yaklagimlar
gerektirmektedir. Bu olgu sunumunda akut
bobrek yetmezligi (ABY) gelisen JS’li bir hastaya
acil sartlarda periton diyaliz kateteri takilmasi
sirasinda uyguladigimiz  genel anestezi
yonetimini sunmay1 amagladik.

OLGU SUNUMU

JS’li (8 yas, erkek) hasta ates, kusma, ishal
sikayetleri nedeniyle akut bobrek yetmezligi ile
pediyatri servisine yatirilmistir. Biyokimyasal
incelemede iire: 150 mg dlI', kreatinin: 3.8 mg dI'

ve kalsiyum: 5.1 meq 1" bulunmustur. Diger
biyokimyasal parametreler ise normaldi. Hastaya
pediyatri klinigi tarafindan kalsiyum glukonat ve
seftriakson  tedavisi baslanip sivi  destegi
saglanmistir. Klinik takiplerinde iire ve kreatinini
diismeyen hastaya periton diyaliz kateterinin
cocuk cerrahisi tarafindan acil sartlarda
takilmasina karar verilmistir. Hastanin preoperatif
muayenesinde; sigrayict goz hareketleri, gozde
katarakt, kaslar dokiik, ataksisi, dil biiyiikligi ve
ekstremite kaslarinda atrofi vardi. Ajite olan
hastada apne nobetleri goriilmekteydi.

Periton diyaliz kateteri takilmasi islemi genel
anestezi altinda gergeklestirildi. Operasyon
esnasinda EKG, kalp atim hizi, noninvazif kan
basinci, puls oksimetre, anestezik gazlar, end-
tidal karbondioksit ve eksternal viicut 1sisim
iceren  standart monitorizasyon uygulandu.
Indiiksiyon éncesi periferik oksijen saturasyonu
% 88, kalp atim hiz1 102 atim dk™', kan basinci
104/56 mmHg olgiildii. Preoksijenizasyondan
sonra, %50/50 azotprotoksit (N,O)/oksijen (O,)
icerisinde kademeli olarak arttirilarak = %8
sevofluran ile anestezi indiiksiyonu saglandi.
Orotrakeal entiibasyon kas gevsetici

155



ODES R ve Ark., Bobrek Yetmezligi Geligen. ..

kullanilmaksizin  balonsuz tip ile yapildi.
Anestezi idamesi kontrollii ventilasyon ile
%50/50 N,O/O, igerisinde %1-3 sevofluran ile
saglandi. Doksan dakika siiren islem sonunda
yeterli spontan solunumu olmayan hasta, Anestezi
Yogun Bakim Servisine alindi. Ug saat sonra
yeterli spontan solunumu olan hasta ekstiibe
edilip pediyatri servisine gonderildi.

TARTISMA

Otozomal resesif olan JS, erken neonatal
donemde baslayip, prognozu koéti olan siddetli
anormalliklerle karakterize nadir goriilen bir
sendromdur. Epizodik takipne ve apne ndbetleri,
bliyik veya protriize dil, laringomalazi,
mikrognati, ataksi ve hipotoni goriilmektedir (3).
Beyin sap1 ve serebellumdaki degisiklikler nedeni
ile solunum merkezinde anormallikler goriilebilir.
Bu nedenle JS’li hastalarin solunum depresyonu
yapan ajanlara kars1 duyarli olmas1 beklenir.

JS’li hastalar, apne ve takipne ataklar
nedeniyle, entlibasyon Oncesi preoksijenize
edilmelidir. Mikrognati, laringomalazi, protriize
dil gibi nedenlerle entiibasyon zorlugu beklenen
durumlarda  premedikasyonda  intramiiskiiler
uygulanan atropin  sekresyonlar1  azaltmasi
nedeniyle faydalidir. Ataksi ve hipotonisi olan bu
hastalarda, entiibasyon zorlugu beklenmesi ve kas
gevseticilere duyarli olabilecekleri g6z Oniine
alinarak olgumuzda endotrakeal entiibasyon
kosullarini inhalasyon anestezikleriyle saglayip
kas gevsetici ajan kullanmadik.

Inhalasyon ajanlartyla yapilan indiiksiyon,
intravendz ajanlarla yapilan indiiksiyona gore
postoperatif derlenme daha kisa oldugu i¢in tercih
edilmelidir. Habre ve ark. (4) JS’li iki hastalarma
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uyguladiklar anestezi yontemini bildirmigler, bu
hastalarda inhalasyon indiiksiyonu ve kontrollii
ventilasyon Onermislerdir. Opioidlerden
kagmilmasi gerektigini aynt zamanda N,O’ye
duyarli olduklarini bildirmislerdir. Ancak, cerrahi
prosediirler  boyunca hastalara  anestezi
uygulanirken gerekli analjezi saglanmalidir. Bu
yaziya goOre JS’li hastalarin N,O’ye duyarlt
olduklar1 bildirilmisse de postoperatif solunum
depresyonu riski ve cerrahi sirasinda anestezinin
daha kolay kontrol edilebilmesi i¢in bu ajanin
kullaniminin ~ opioidlere goére daha gilivenli
olabilecegini diisiinerek olgumuzda analjezi
saglamak i¢in N,O kullanimini tercih ettik.

Eliminasyon i¢in  bobreklere  bagiml
olmamalari, kan basincin1 kontrol edebilme
yetenekleri ve renal kan akimina direkt etkilerinin
minimal olmasi nedeni ile, renal disfonksiyonu
olan hastalarda volatil anestezik ajanlar anestezi
uygulamasinda ideal yontemdir (5). Olgumuzda,
ABY bulunmaktaydi. Kas gevsetici ajan
kullanmaksizin sevofluran ve N,O kullanarak
uyguladigimiz ~ anestezi  indiiksiyonu  ve
idamesinin ABY olan JS’li olgumuzda ideal bir
anestezik yaklagim oldugu kanaatindeyiz.

Bu hastalarda, postoperatif apne ve solunum
yetmezligi gelisebileceginden, yogun bakim
destegi i¢in hazirlikli olunmalidir.

Sonu¢ olarak; JS’li hastalarda anestezi
indiiksiyonunun inhalasyon yoluyla yapilmasi,
kontrollii ventilasyon uygulanmasi, opioidlerden
kacinilmasi ve kas gevsetici kullanilmamast
yaninda, postoperatif yogun bakim destegi
yoniinden hazirlikli olunmasini 6nermekteyiz.
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