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Mukopolisakkaridozlu iki Kardeste Anestezi Uygulamasi

Mukopolisakkaridoz nadir goriilen otozomal resesif bir klinik tablodur. Organ ve sistemlerde gelisen
klinik farklilagmalar daha ¢ok dermatan ve heparan siilfat birikimine bagldir. Degisikliklerin kas-
iskelet, kardiyovaskuler, solunum ve i¢ organlarda yogunlasmasi anestezi ile ilgili sorunlari
dogurmaktadir. Havayolu temininde sorun yaninda kalp yetmezligi ve ritim bozuklugu ile pulmoner
o6dem olusmaktadir. Anestezi 6ncesi, sirasi ve sonrasinda bu yoniyle hazirlikli olunmalidir.

Anahtar Kelimeler: Mukopolisakkaridoz, Anestezi

Anaesthesia application in two siblings with mucopolysaccharidoses

Mucopolysaccharidosis is a rare otosomal recessive metabolic condition. The clinical
differentations developed in organs and systems are especially due to dermatan and heparan
sulfat accumulation. The condensation of these alterations in muscle-skeletal, cardiovascular,
respiration and internal organs lead to problems about anaesthesia. Heart insufficiency,rhythm
disorders and pulmonary oedema occur as weel as difficulty in airway supply.Before after and
during anaesthesia must be well prepared with this respect.

Key Words: mucopolysaccharidoses, Anaesthesia.

Giris
Mukopolisakkaridoz (MPS) ilk kez 1917°de Hunter ve 1919'da Hurler tarafindan

tanimlanmis lizozomal depo hastalididir. Kaba yiiz yapilari nedeniyle “gargolizm” terimi
ile ifade edilen bu hastalik grubunun insidansi 1/20.000-30.000’dir (1).

MPS’lerin en agir tipi olan Hurler sendromu otosomal resesif olarak kalitimsal olup
1/100.000-150.000 sikhiginda gorilir (1). Bu sendromda alfa-L-idlronidaz enzim defekti
sonucunda merkezi sinir sistemi, iskelet sistemi ve i¢ organlar basta olmak Uzere tim
organlarda dermatan ve heparan silfat birikimi s6z konusudur. Hastalar dogumda
normal olup genellikle 6-24. aylarda hastaliga 6zgl klinik tablo yerlesmeye
baslamaktadir (1, 2). Klinik tablo dermatan ve heparan siilfat birikiminin oldugu doku ve
organlara gore degismekle birlikte iskelet deformiteleri, kaba yiiz yapisi, blyik dil, ¢ikik
alin ve boy kisaligi ile seyretmektedir. Bunlarla birlikte hepatosplenomegali, mental
gerilik, hidrosefali, kornea bulaniklidi, isitme defekti, kalp kapaklari, miyokard ve
endokardda kalinlasma, sistemik ve pulmoner hipertansiyon, obstruktif ve restriktif
solunum problemleri de ¢odunlukla tabloya eslik etmektedir (1, 2, 3).

Bu yazida MPS tanisi konmus iki kardesin anestezi uygulamasini sunmayi
amagcladik.

Olgu Sunumu

OLGU 1 Bes aylik (kiz), inguinal hernili hastada yanaklarda yastik¢ik olmasi disinda
MPS’e 6zgi klinik tablo tam olarak yerlesmemis olup, fizik muayenesinde baska bir
Ozellik yoktu. Anestezi indiksiyonu %50-50 O2-N20 icerisinde sevofluran ile
saglandiktan sonra direkt laringoskopi uygulandi. Larenks goérinimi Cormack ve
Lehane siniflamasina gore derece | olarak degerlendirildi ve 3.5 no’lu kafsiz endotrakeal
tip ile sorunsuz olarak entlbe edildi. Anestezi idamesi %50-50 O2-N20 igerisinde
sevofluran ile devam ettirildi. Uyanma ve ekstlibasyonda bir sorun ile karsilagiimayan
hasta postoperatif ikinci giin taburcu edildi.

OLGU 2 Onig yasinda (kiz, 19 kg, 96 cm) umblikal hernili hastada makrosefali,
genis alin ve kaba ylz hatlari, boy, boyun ve ekstremitelerde kisalik, bilateral korneal
opasite, basik burun kokil, makroglossi, gingival hipertrofi ve hepatosplenomegali tespit
edildi. Orofarengeal goérinimu Mallampati sniflamasina goére derece IV olarak
degerlendirildi. Hastanin dispneik oldugu ve pektus karinatus seklinde olan gogis kafesi
dinlendiginde ise solunum seslerinin kaba oldudu goérildi. Oskdltasyon ile mitral odakta
2/6 derece sistolik Gfirimu olan hastanin yapilan EKO’da MVP, 2 ° MY ve hipertrofik
kardiyomiyopatisi oldugu tespit edildi.
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Ozgecmisinde 5 yil nce kornea bulanikligi nedeniyle
opere olan hastanin per ve postoperatif herhangi bir
problem ile karsilasiimadigi  6grenildi. Preoperatif
degerlendirme sonucunda entiibasyonun zor olabilecegi
ve kardiyak ve respiratuar sorun ile karsilasilabilecegi
konusunda hazirlik yapildi. Hasta ASA risk siniflamasina
gore ASA-IV olarak belirlendi.

iskelet sisteminde var olan patolojiler ve dispne
nedeniyle supin pozisyona alinamayan hasta, oturur
pozisyonda preoksijenize ve iv olarak 3 mg midazolam
ile sedatize edildikten sonra supin pozisyonuna alindi.
Anestezi indiksiyonu %100 O2 igerisinde sevofluran ile
saglandi. Siksinilkolinin iv.  olarak 30 mg
uygulanmasindan sonra direkt laringoskopi uygulandi.
Laringoskopi esnasinda dil, tonsiller ve epiglottisin
hipertrofik ve oro-laringofarenksin ¢ok dar oldugu
goruldi, vokal kordlar goérilemedi. Larengeal goriinim
Cormack ve Lehane siniflamasina gore derece Il olarak
deg@erlendirildi. Endotrakeal entibasyon 3 defa
denenmesine ragmen basarisiz olunmasi ve mukozanin
frajil ve hemorajik olmasi Uzerine trakeotomi agilmasina
karar verildi. Trakeotomi 6 no’lu kandl ile yaklagik 45
dakikada acildi. Anestezi idamesi %50 02-N20
icerisinde sevofluran ile saglandi. U¢ saat siiren
operasyon sonunda ylzeyel spontan solunumu olan
hasta yogun bakima alindi. Postoperatif yogun bakimda
pulmoner 6dem ve hiperkapnik respiratuvar asidoz
gelisen hastaya prednizon ve furosemit uygulandi.
Postoperatif 8. glnde ani bradiaritmi (60 atim/dk) ve
hipotansiyon (50 mmHg) gelismesi Uzerine uygulanan
atropin ve efedrine yanit alinamadi. EKG’sinde tam kalp
blogu tespit edilen hastanin kalp atiminin 40 atim/dk
olmasi ve kan basincinin Odlgllememesi Uzerine
resusitasyona baslanildi. ResUsitasyona cevap
alinamayan hasta kaybedildi.

Tartisma

MPS nadir gérilmesine ragmen inguinal ve umblikal
herniler ve iskelet deformiteleri nedeniyle operasyon ve
dolayisiyla anestezi gereksinimi gosterirler. Literatirde
mukopolisakkaridoz olgularinda anestezi uygulamasinin
yuksek risk tasidigi bilinmektedir. En sik karsilagilan
sorun 2. olgumuzda oldugu gibi entlibasyon guigliga olup
operasyon Oncesi zor ventilasyon ve entliibasyon igin
hazirlikli olunmalidir. Sunulan diger olgularda havayolu
guvenligi LMA, LMA veya fiberoptik bronkoskopi
icerisinden endotrakeal entiibasyon veya olgumuzda
oldugu gibi acil trakeotomi ydntemlerinden biri ile
saglanmistir (4, 5, 6).
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Moores ve ark. (7) 30 olgu lizerinde yapmis olduklari
141 anestezi uygulamasinda, laringoskopi esnasinda
vokal kodlarin gérilebilme olasihidinin yasla ters orantih
oldugunu ve 12 kg altinda olanlarda 15 kg Uzerinde
olanlara gore daha kolay entibasyon saglandigini
belirmiglerdir. Ikinci olgumuzun 13 yasinda ve 19 kg
olmasi ve entibe edilememesi Moores ve ark.’nin
serilerinde elde ettikleri verileri desteklemektedir.

Hurler sendromu olan hastalarda biriken dermatan ve
heparan silfat nedeniyle solunum yolunun obstriikte
olmasi, mukozanin o6demli ve frajil yapiya sahiptir.
Olgularda ekstibasyon sonrasinda artmis inspiratuvar
efor ile postobstriktif pulmoner &dem gelisebilir.
Postobstriktif  pulmoner &édem, ciddi  havayolu
obstriiksiyonu olusan durumlarda negatif intraplevral
basincin asir artmasi ile baglayan ciddi bir durumdur.
Artan negatif  intraplevral basincin pulmoner
transvaskiiler hidrostatik basing gradiyentini arttirmasi
sonucu pulmoner kapillerden interstiyum ve alveollere
sivi gegisi olmaktadir. Walker ve ark. (8) sunduklar 4
olguda ekstiibasyon sonrasi bir olguda ise indiksiyon
esnasinda postobstriktif pulmoner &édem gelistigini
bildirmiglerdir. Olgumuzda postoperatif ddnemde gelisen
pulmoner 6dem erken dénemde fark edilerek tedavi
edilebilmigtir.

Bu hastalarda hemodinamik degisiklikler de
beklenilen problemlerden bir digeridir. Toda ve ark. (9)
MPS tip VII tanisi alan 4 yasinda olgularina anestezi

uygulamalari  esnasinda tam kalp blogu ile
karsilastiklarini bildirmiglerdir. ikinci olgumuzda
preoperatif olarak MVP, 2° MY ve hipertrofik
kardiyomiyopati  bulunmaktaydi. Peroperatif olarak

hemodinamik agidan bir sorun yasanmamasina ragmen
postoperatif = donemde  tedaviye vyanitsiz  ciddi
bradiaritmiler ile hasta kaybedildi. Aritmiler preoperatif
dénemde tespit edilen MVP, 2° MY ve hipertrofik
kardiyomiyopati, olasi koroner arter hastaligi ve kalbin
iletim sisteminde biriken depositler ile hasarlanmasi
sonucunda gelismis olabilir.

Sonug olarak MPS’li hastalar igin tani veya tedavi
amagh girisimlerde anestezi uygulamasi siklikla
gerekmektedir. Bu hastalarin preoperatif dénemde
dikkatli bir sekilde degerlendirilmeleri, perioperatif ve
postoperatif donemde ortaya cikabilecek havayolu
gucligl, pulmoner 6dem ve hemodinamik problemlere
karsi uyanik ve hazirlikli olunmasi amaci ile bu iki olgu
sunulmustur.
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