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Olgu Sunumu / Case Report

Limb-Girdle Muskiiler Distrofi’li Gebede
Anestezi Yonetimi

Anesthetic Management of A Pregnant Woman
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Limb-girdle muskdiler distrofiler (LGMD), otozomal dominant veya resesif gecis ézelligi gsteren,
pelvis ve omuz gevresi kaslarinda ilerleyici zayiflik ve atrofi ile ortaya ¢ikan, heterojen bir hastalik
grubudur.

Rejyonal anestezi sezeryan operasyonlari icin hem anne agisindan hem de bebek agisindan birgok
avantajlara sahip olmakla birlikte, kas hastaligi éykiisi bulunan hastalarda rejyonal anestezi
uygulamasi ile etkin bir anestezi saglanabilmektedir. Bununla birlikte, genel anestezinin bu has-
talar igin 6ngériilen komplikasyonlarindan uzak durmak da olasidir.

LGMD sik gériilmemekle birlikte, anestezi yonetimi agisindan 6zellikli noktalar icermektedir. Bu
olguda, LGMD’li gebede anestezi yénetimimize ait klinik deneyimimizi sunmayr amagladik.

Anahtar kelimeler: Limb-girdle muskiiler distrofi, rejyonal anestezi, kombine spinal epidural
anestezi, sezaryen

ABSTRACT

Limb-girdle muscular dystrophies (LGMDs) are a group of heterogeneous diseases which are
autosomal dominant or recessively inherited, and characterized with a progressive weakness and
atrophy around the pelvis and in muscles of the shoulder.

Not only has regional anesthesia many advantages both for the mother and the baby during
C-section procedures but it may also provide effective anesthesia for patients with a history of
muscular diseases. Moreover, it is possible to evade foreseeable complications of general anes-
thesia for such patients as well.

Although LGMD is not common, it has specific anesthesia management issues. In this case, we
aimed to present our clinical experience in a pregnant women with LGMD.

Keywords: Limb-girdle muscular dystrophy, regional anesthesia, combined spinal epidural anes-
thesia, cesarean
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GiRiS

Limb-girdle muskdiler distrofiler (LGMD), otozomal
dominant (%10) veya resesif (%90) gecis ozelligi gos-
teren, 6zellikle pelvis ve omuz kas gruplarinda arta-
rak seyreden kas giicl azalmasi ve atrofi ile fark edi-
len, heterojen bir hastalik grubudur ve sikhgl
1/100.000'den azdir. Klinik semptom ve patolojik
bulgular genellikle kas-iskelet sistemi, solunum siste-
mi ve kardiyovaskiler sistemde gorilmekle beraber,
santral sinir sistemi tutulumu olmasi ve gastrointes-
tinal semptomlarin eklenmesi ile sistemik bir hastalik
tablosu olarak ortaya cikabilir 2. Kas gilicii azalmasi
nedeniyle solunum yetersizligi, zor entliibasyon ve

hava yolu sorunlari, pulmoner aspirasyon riskinde
artis, yutma guglugu ve refll, kardiyomiyopati, iletim
kusurlari ve aritmiler, distrofik miyopatilerde artmis
rabdomiyoliz riski, epilepsi ve psikomotor gerilik
anestezi ile iliskili riskleri arttirabilen semptom ve
bulgulardir 23,

Prematir dogum, polihidramnios, dogumun uzamis
1. ve 2. dénemleri, uterus atonisine bagh dogum
sonrasl kanama, hipoventilasyon ve kalp ritim bozuk-
luklari sikhklarindaki artis, LGMD tanili gebelerde
anestezi uygulamalarini kisitlamaktadir .

Bu olguda nadir goriilen ama anestezi agisindan ozel-
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likleri olan, LGMD’li, daha 6énce uzamis dogum eyle-
mi Oykusl bulunan, elektif sezaryen operasyonu
planlanan gebede kombine spinal epidural (KSE)
anestezi uygulanmasina iliskin klinik deneyimimizi
sunmayl amagladik.

OLGU SUNUMU

Yirmi yedi yasinda ve 13 yildir LGMD tanisiyla takip
edilmekte olan olgunun surekli ilag kullanim 6ykusu
vardi. Bes yil dnceki gebeliginde normal dogum yap-
mis olan olgunun dogumda ikinma zorlugu, uzamis
dogum eylemi ve dogum sonrasi 10 giin ylriyeme-
me Oyklsiu vardi. Olguya cerrahi ekip tarafindan
sezaryen ile dogum karari alindi.

Anne ve babada da ayni tip hastalik 6ykisi bulunan
olgunun muayenesinde pupiller izokorik, isik refleksi
+/+, fasial asimetri yok, dil orta hatta ve fasiktlasyon
yoktu. Kardiak ve solunum sistemi kontrolleri dogal
olarak izlendi. Kas glict Ust ekstremitede 5/5 alt eks-
tremite proksimaller 4/5 distaller 5/5 idi. Derin ten-
don refleksleri alinamadi, patolojik refleks yok ve
gowersarazimevcutolarakmuyene edildi. Preoperatif
labaratuar degerlerinde AST:80 IU L-1, ALT:106 IU
L-1, CK:1978 IU L-1, LDH:388 IU L-1 diger biyokimya
degerleri ve tam kan degerleri normal olarak izlendi.
Olgudan operasyon boyunca uygulanacak islemler ve
tibbi bilgilerinin kullanimi igin onami alindi.

Olgu ameliyat odasina alinmadan, anestezi solunum
devresi ve sodalime, tek kullanimlik olan yenileri ile
degistirildi. Genetik gecisli hastalik olmasi nedeniyle
yenidoganin ilk kontrolinu yapacak olan pediatri
bilgilendirildi ve yenidogan igin de hazirliklar yapildi.
Ameliyat odasina alinan hasta monitérize edilerek
noninvaziv kan basinci, elektrokardiyogram ve nabiz
pulse-oksimetresi yerlestirildi. Hastaya KSE anestezi
tercih edildi. Hastanin bazal degerleri, tansiyon
130/60 mmHg, kalp hizi dk/da 84, pulsoksimetre
degeri 96 olmak Uzere, normal olarak izlendi.

Olguya ameliyat masasinda pozisyon verildikten
sonra uygun steril saha hazirhg yapildi. Muayene
sonrasl enjeksiyon yapilacak olan cilt-ciltalti bolgeye
lokal olarak lidokain uygulandi. L4-5 seviyesinden
spinal araliklardan tek seferde gegilerek, epidural
araliga gelindiginden emin olunduktan sonra, igne
icerisinden igne gecirme yontemi kullanilarak 27

gauch spinal igneile 1.5 cc volum ile 6.25 mg bupiva-
kain ve 12.5 ug fentanil uygulandi. Olgunun epidural
katateri yerlestirildikten sonra yine supin pozisyon
verildi. Uygulamadan itibaren spinal anestezi seviye-
si 90 saniyede (sn.), L1-L2; 2 dakika (dk) 15 sn’de,
T10; 3.5’ta, T6 seviyesine ulasti. Dort buguk dk sonra
T4 anestezi seviyesine ulasilmasi sonrasi cerrahi bas-
latildi. Cilt insizyonundan 3 dk. sonra 3000 g erkek
bebek aglayarak dogdu. Apgar, 1. dk-8, 5. dk-9, 10.
dk-10 fizik muayene dogal, tonus ve refleksler nor-
mal olarak muayene edildi.

Operasyon sonunda 55. dk’da anestezi seviyesi T8
olarak muayene edildi ve hasta operasyon odasindan
cikarildi. Postoperatif takibinde anestezinin bir sevi-
ye gerilemesi igin yaklasik 15 dk gerektigi gorulda.
Postoperatif 8. saatte olgu desteksiz yiriyebildi ve
sonrasinda da kas glcd ile ilgili gerileme izlenmedi.
Postoperatif 1. glin idrar sondasi cekildikten sonra
idrar yapamama sikayeti olmasi lzerine yine sonda
takildi. ikinci giin sondasi tekrar cekildi ve bu kez
idrar sorunu yasanmadi. Postoperatif 2. glin labora-
tuvar testlerinde; AST:92 IU L-1, ALT:87 IU L-1,
CK:1776 1U L-1, LDH:296 IU L-1 tam kan degerleri
normal olarak goéruldi. Olguda postoperatif agri
kontrolii igin, spinal anestezi seviyesinin distigu ve
agn tanimladigl sureden sonra, parasetamol tercih
edildi. Postoperatif yogun bakim gereksinimi olmadi,
olgu postoperatif 3. glin taburcu edildi.

TARTISMA

Limb-girdle muskiler distrofi de klinik degisken
olmakla birlikte, proksimal kaslarda tutulum &n plan-
dadir. Hastaligin ilerleyen donemlerinde alt ekstre-
mite anterior kompartman kaslari, skapular kaslar ve
Ust ekstremite distal kaslari da etkilenir. Cogu olgu
juvenil baslangicli olsa da eriskin donemde baslayan
tipleri de vardir. Labaratuvar takiplerinde CPK deger-
leri ylksektir. Hastalik seyri genellikle yavastir ama
bazi olgular 20°li yaslarda tekerlekli sandalyeye
bagimli duruma gelebilir ©.

Preoperatif degerlendirmede anamnez sorgulanir-
ken, Ozellikle soygecmisinde ailede kas hastalig
oykisl, 6zgegmisinde neonatal dénemde hipotoni,
artrogripozis (¢ogul konjenital kontraktir), gecikmis
motor gelisim (Orn yiriimenin 2 yastan sonra ger-
ceklesmesi), agrili kas kramplari, daha 6nce gegiril-
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mis operasyonu var ise genel anestezi sonrasi uzamis
kas gevsetici oykisl ve genel anestezi veya egzersiz
sonrasl kola rengi idrar gorilme 6ykiisi sorgulanma-
hdir ©7),

Limb-girdle muskuler distrofi sik gorilen bir hastalik
olmadigi icin genel anestezi veya rejyonal anestezi ile
ilgili yapilmis kapsamli bir calismaya literatlr tarama-
sinda rastlanmamistir.

Muskuler distrofili hastalarin sedatif, anestetik ve kas
gevseticilere duyarliligi, intraoperatif ve erken posto-
peratif kardiyovaskiler ve solunum komplikasyonla-
rinin yani sira derlenmenin uzamasina da neden
olabilir. LGMD’de genel populasyona gore malign
hipertermi riski artmamistir ancak, inhalasyon anes-
tetikleri uygulanan miskiler distrofili hastalarda,
nadir olarak akut rabdomiyolizle ortaya cikabilen

malign hipertermi benzeri bir sendrom gelisebilir
(2.8)

Literatlirde 1 mg kg™ propofol enjeksiyonu sonrasi 4
saat apne gelisen olgular bildirilmis olup, barbitirat-
lar, propofol, benzodiazepinler ve opioidler gibi intra-
venoz anestezik ilaglara karsi MD’li hastalarda artmis
duyarlilik s6z konusudur 72,

Ayni sekilde kas gevseticilere karsi artmis hassasiyet
olmasi, kas gevsetici kullanimi zorunluysa, kisa etkili
kas gevseticiler tercih edilerek ve néromuskdler blok
monitorizasyonu esliginde, kiiclik artan dozlar sek-
linde kullaniimasi 6nerilmektedir. MUmkinse roki-
ronyum tercih edilerek sugammadeks ile antagoni-
zasyon saglanmasi guivenli bir segenektir 9, Sarkilar
ve ark @ bir olgu sunumunda, LGMD'li gocuk hasta-
da sugammadeks kullanmis, hizl, kolay ve giivenli
bir derlenme sagladiklarini bildirmislerdir. Kas hasta-
liklarinin timinde oldugu gibi, stksinilkolin uygu-
lanmasi yasami tehdit eden hiperkalemiye ve miyo-
toniye neden olabilecegi unutulmamali ve kullanil-
mamalidir ©,

intravendz anestezik ilaglara degisken yanitlar nede-
niyle uygun hastalarda, genel anestezi ile birlikte
veya tek basina rejyonal anestezi yontemleri tercih
edilmektedir "', Sinirli olmakla birlikte, periferik
sinir bloklari ile ilgili yayinlarda nérostimulasyonun
miyotoniye neden olabilecegi bildirilmis ve ultrason
ile kas ekojenitesinin artmis olmasi nedeniyle sinirle-
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ri ayirt etmede zorlanildigi gérilmustir @9, Su anki
bilgiler 1siginda, santral noroaksiyal bloklar (spinal/
epidural blok) periferik sinir bloklarina gére daha iyi
bir secenek olarak goérilmektedir. Rejyonal anestezi
yontemleri, kas hastali§i olasiligi bulunan kuskulu
olgularda kullanilabilmektedir *#*3, Biz de hastamizi
genel ve rejyonal anestezi hakkinda bilgilendirdik
ayrica hastanin sahip oldugu hastalik ve anestezi ilis-
kisini anlattik. Postoperatif yogun bakim gereksinimi
olabilme olasiligina karsin yogun bakim servisini
hazirlattiktan sonra hastamizin rejyonal anestezi iste-
mesi Uzerine tim hazirliklarimizi tamamlayarak
glvenli bir anestezi uyguladik.

Hizli ve etkin bir anestezi baslangici saglamak amaci
ile spinal anestezi yapmayi uygun gordugiumuz has-
tada, olasi yan etkilerden korunmak igin diisiik dozda
lokal anestezik kullanildi ve gerektiginde kullaniimak
Uzere epidural alana epidural katater yerlestirildi.
Fakat hastada subaraknoid araliga uyguladigimiz doz
ile operasyon basarili bir sekilde tamamlandi. Hem
intraoperatif donemde anestezi slresini uzatmak
hem de postoperatif donemde analjezi saglamak igin
epidural kataterden ek doz ilag kullaniimasina gerek
kalmadi.

Anestezi secenegi icin kesin sinirlar gérilmemekte
ve olguya en uygun yaklagim tercih edilmelidir.
Farkli cerrahiler icin genel anestezi segenegini kul-
lanma gereksinimi dogabilir. Bu durumda iv aneste-
zik ajanlara olan duyarlilik gdz 6niinde bulundurul-
malidir. ilag segeneginde bir cesit kas hastalig
oldugu unutmamanin, olabildigince antidot uygula-
nabilen ajanlari kullamanin ve ek monitdrizasyon
(anestezi derinligi, noromuskuler blok monitorizas-
yonu vb) uygulamanin anestezi yénetimini kolaylas-
tiracagini distindyoruz.

Rejyonal anestezi, sezeryan operasyonlari i¢cin hem
anne hem de bebek agisindan bir¢ok avantajlara
sahip olmakla birlikte, kas hastaligi éykusi bulunan
hastalarda rejyonal anestezi uygulamasi ile etkin bir
anestezi saglanabilmektedir. Bununla birlikte, genel
anestezinin bu hastalar icin 6ngoértlen komplikasyon-
larindan uzak durmak da olasidir. Bu bilgiler isiginda
kas hastaligl 6ykusu olan gebelerde rejyonal anestezi
tekniklerinin dikkatle glvenli bir sekilde kullanilabile-
cegi kanaatindeyiz.
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