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ÖZ

Limb-girdle musküler distrofiler (LGMD), otozomal dominant veya resesif geçiş özelliği gösteren, 
pelvis ve omuz çevresi kaslarında ilerleyici zayıflık ve atrofi ile ortaya çıkan, heterojen bir hastalık 
grubudur. 
Rejyonal anestezi sezeryan operasyonları için hem anne açısından hem de bebek açısından birçok 
avantajlara sahip olmakla birlikte, kas hastalığı öyküsü bulunan hastalarda rejyonal anestezi 
uygulaması ile etkin bir anestezi sağlanabilmektedir. Bununla birlikte, genel anestezinin bu has-
talar için öngörülen komplikasyonlarından uzak durmak da olasıdır.
LGMD sık görülmemekle birlikte, anestezi yönetimi açısından özellikli noktalar içermektedir. Bu 
olguda, LGMD’li gebede anestezi yönetimimize ait klinik deneyimimizi sunmayı amaçladık. 

Anahtar kelimeler: Limb-girdle musküler 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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GİRİŞ

Limb-girdle musküler distrofiler (LGMD), otozomal 
dominant (%10) veya resesif (%90) geçiş özelliği gös-
teren, özellikle pelvis ve omuz kas gruplarında arta-
rak seyreden kas gücü azalması ve atrofi ile fark edi-
len, heterojen bir hastalık grubudur ve sıklığı 
1/100.000’den azdır. Klinik semptom ve patolojik 
bulgular genellikle kas-iskelet sistemi, solunum siste-
mi ve kardiyovasküler sistemde görülmekle beraber, 
santral sinir sistemi tutulumu olması ve gastrointes-
tinal semptomların eklenmesi ile sistemik bir hastalık 
tablosu olarak ortaya çıkabilir (1,2). Kas gücü azalması 
nedeniyle solunum yetersizliği, zor entübasyon ve 

hava yolu sorunları, pulmoner aspirasyon riskinde 
artış, yutma güçlüğü ve reflü, kardiyomiyopati, iletim 
kusurları ve aritmiler, distrofik miyopatilerde artmış 
rabdomiyoliz riski, epilepsi ve psikomotor gerilik 
anestezi ile ilişkili riskleri arttırabilen semptom ve 
bulgulardır (2,3).

Prematür doğum, polihidramnios, doğumun uzamış 
1. ve 2. dönemleri, uterus atonisine bağlı doğum 
sonrası kanama, hipoventilasyon ve kalp ritim bozuk-
lukları sıklıklarındaki artış, LGMD tanılı gebelerde 
anestezi uygulamalarını kısıtlamaktadır (4).

Bu olguda nadir görülen ama anestezi açısından özel-
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likleri olan, LGMD’li, daha önce uzamış doğum eyle-
mi öyküsü bulunan, elektif sezaryen operasyonu 
planlanan gebede kombine spinal epidural (KSE) 
anestezi uygulanmasına ilişkin klinik deneyimimizi 
sunmayı amaçladık.

OLGU SUNUMU

Yirmi yedi yaşında ve 13 yıldır LGMD tanısıyla takip 
edilmekte olan olgunun sürekli ilaç kullanım öyküsü 
vardı. Beş yıl önceki gebeliğinde normal doğum yap-
mış olan olgunun doğumda ıkınma zorluğu, uzamış 
doğum eylemi ve doğum sonrası 10 gün yürüyeme-
me öyküsü vardı. Olguya cerrahi ekip tarafından 
sezaryen ile doğum kararı alındı.

Anne ve babada da aynı tip hastalık öyküsü bulunan 
olgunun muayenesinde pupiller izokorik, ışık refleksi 
+/+, fasial asimetri yok, dil orta hatta ve fasikülasyon 
yoktu. Kardiak ve solunum sistemi kontrolleri doğal 
olarak izlendi. Kas gücü üst ekstremitede 5/5 alt eks-
tremite proksimaller 4/5 distaller 5/5 idi. Derin ten-
don refleksleri alınamadı, patolojik refleks yok ve 
gowers arazı mevcut olarak muyene edildi. Preoperatif 
labaratuar değerlerinde AST:80 IU L-1, ALT:106 IU 
L-1, CK:1978 IU L-1, LDH:388 IU L-1 diğer biyokimya 
değerleri ve tam kan değerleri normal olarak izlendi. 
Olgudan operasyon boyunca uygulanacak işlemler ve 
tıbbi bilgilerinin kullanımı için onamı alındı. 

Olgu ameliyat odasına alınmadan, anestezi solunum 
devresi ve sodalime, tek kullanımlık olan yenileri ile 
değiştirildi. Genetik geçişli hastalık olması nedeniyle 
yenidoğanın ilk kontrolünü yapacak olan pediatri 
bilgilendirildi ve yenidoğan için de hazırlıklar yapıldı.
Ameliyat odasına alınan hasta mönitörize edilerek 
noninvaziv kan basıncı, elektrokardiyogram ve nabız 
pulse-oksimetresi yerleştirildi. Hastaya KSE anestezi 
tercih edildi. Hastanın bazal değerleri, tansiyon 
130/60 mmHg, kalp hızı dk.’da 84, pulsoksimetre 
değeri 96 olmak üzere, normal olarak izlendi.

Olguya ameliyat masasında pozisyon verildikten 
sonra uygun steril saha hazırlığı yapıldı. Muayene 
sonrası enjeksiyon yapılacak olan cilt-ciltaltı bölgeye 
lokal olarak lidokain uygulandı. L4-5 seviyesinden 
spinal aralıklardan tek seferde geçilerek, epidural 
aralığa gelindiğinden emin olunduktan sonra, iğne 
içerisinden iğne geçirme yöntemi kullanılarak 27 

gauch spinal iğne ile 1.5 cc volum ile 6.25 mg bupiva-
kain ve 12.5 µg fentanil uygulandı. Olgunun epidural 
katateri yerleştirildikten 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 ulaştı. Dört buçuk dk sonra 
T4 anestezi seviyesine ulaşılması sonrası cerrahi baş-
latıldı. Cilt insizyonundan 3 dk. sonra 3000 g erkek 
bebek ağlayarak doğdu. Apgar, 1. dk-8, 5. dk-9, 10.
dk-10 fizik muayene doğal, tonus ve refleksler nor-
mal olarak muayene edildi. 

Operasyon sonunda 55. dk’da anestezi seviyesi T8 
olarak muayene edildi ve hasta operasyon odasından 
çıkarıldı. Postoperatif takibinde anestezinin bir sevi-
ye gerilemesi için yaklaşık 15 dk gerektiği görüldü. 
Postoperatif 8. saatte olgu desteksiz yürüyebildi ve 
sonrasında da kas gücü ile ilgili gerileme izlenmedi. 
Postoperatif 1. gün idrar sondası çekildikten sonra 
idrar yapamama şikayeti olması üzerine yine sonda 
takıldı. İkinci gün sondası tekrar çekildi ve bu kez 
idrar sorunu yaşanmadı. Postoperatif 2. gün labora-
tuvar testlerinde; AST:92 IU L-1, ALT:87 IU L-1, 
CK:1776 IU L-1, LDH:296 IU L-1 tam kan değerleri 
normal olarak görüldü. Olguda postoperatif ağrı 
kontrolü için, spinal anestezi seviyesinin düştüğü ve 
ağrı tanımladığı süreden sonra, parasetamol tercih 
edildi. Postoperatif yoğun bakım gereksinimi olmadı, 
olgu postoperatif 3. gün taburcu edildi.

TARTIŞMA

Limb-girdle musküler distrofi de klinik değişken 
olmakla birlikte, proksimal kaslarda tutulum ön plan-
dadır. Hastalığın ilerleyen dönemlerinde alt ekstre-
mite anterior kompartman kasları, skapular kaslar ve 
üst ekstremite distal kasları da etkilenir. Çoğu olgu 
juvenil başlangıçlı olsa da erişkin dönemde başlayan 
tipleri de vardır. Labaratuvar takiplerinde CPK değer-
leri yüksektir. Hastalık seyri genellikle yavaştır ama 
bazı olgular 20’li yaşlarda tekerlekli sandalyeye 
bağımlı duruma gelebilir (5).

Preoperatif değerlendirmede anamnez sorgulanır-
ken, özellikle soygeçmişinde ailede kas hastalığı 
öyküsü, özgeçmişinde neonatal dönemde hipotoni, 
artrogripozis (çoğul konjenital kontraktür), gecikmiş 
motor gelişim (Örn yürümenin 2 yaştan sonra ger-
çekleşmesi), ağrılı kas krampları, daha önce geçiril-
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miş operasyonu var ise genel anestezi sonrası uzamış 
kas gevşetici öyküsü ve genel anestezi veya egzersiz 
sonrası kola rengi idrar görülme öyküsü sorgulanma-
lıdır (6,7).

Limb-girdle musküler distrofi sık görülen bir hastalık 
olmadığı için genel anestezi veya rejyonal anestezi ile 
ilgili yapılmış kapsamlı bir çalışmaya literatür tarama-
sında rastlanmamıştır. 

Müsküler distrofili hastaların sedatif, anestetik ve kas 
gevşeticilere duyarlılığı, intraoperatif ve erken posto-
peratif kardiyovasküler ve solunum komplikasyonla-
rının yanı sıra derlenmenin uzamasına da neden 
olabilir. LGMD’de genel populasyona göre malign 
hipertermi riski artmamıştır ancak, inhalasyon anes-
tetikleri uygulanan müsküler distrofili hastalarda, 
nadir olarak akut rabdomiyolizle ortaya çıkabilen 
malign hipertermi benzeri bir sendrom gelişebilir 
(2,8).

Literatürde 1 mg kg-1 propofol enjeksiyonu sonrası 4 
saat apne gelişen olgular bildirilmiş olup, barbitürat-
lar, propofol, benzodiazepinler ve opioidler gibi intra-
venöz anestezik ilaçlara karşı MD’li hastalarda artmış 
duyarlılık söz konusudur (7,9). 

Aynı şekilde kas gevşeticilere karşı artmış hassasiyet 
olması, kas gevşetici kullanımı zorunluysa, kısa etkili 
kas gevşeticiler tercih edilerek ve nöromusküler blok 
mönitörizasyonu eşliğinde, küçük artan dozlar şek-
linde kullanılması önerilmektedir. Mümkünse rokü-
ronyum tercih edilerek sugammadeks ile antagoni-
zasyon sağlanması güvenli bir seçenektir (10). Sarkılar 
ve ark (2) bir olgu sunumunda, LGMD’li çocuk hasta-
da sugammadeks kullanmış, hızlı, kolay ve güvenli 
bir derlenme sağladıklarını bildirmişlerdir. Kas hasta-
lıklarının tümünde olduğu gibi, süksinilkolin uygu-
lanması yaşamı tehdit eden hiperkalemiye ve miyo-
toniye neden olabileceği unutulmamalı ve kullanıl-
mamalıdır (8).

İntravenöz anestezik ilaçlara değişken yanıtlar nede-
niyle uygun hastalarda, genel anestezi ile birlikte 
veya tek başına rejyonal anestezi yöntemleri tercih 
edilmektedir (7,11). Sınırlı olmakla birlikte, periferik 
sinir blokları ile ilgili yayınlarda nörostimulasyonun 
miyotoniye neden olabileceği bildirilmiş ve ultrason 
ile kas ekojenitesinin artmış olması nedeniyle sinirle-

ri ayırt etmede zorlanıldığı görülmüştür (10). Şu anki 
bilgiler ışığında, santral nöroaksiyal bloklar (spinal/
epidural blok) periferik sinir bloklarına göre daha iyi 
bir seçenek olarak görülmektedir. Rejyonal anestezi 
yöntemleri, kas hastalığı olasılığı bulunan kuşkulu 
olgularda kullanılabilmektedir (12,13). Biz de hastamızı 
genel ve rejyonal anestezi hakkında bilgilendirdik 
ayrıca hastanın sahip olduğu hastalık ve anestezi iliş-
kisini anlattık. Postoperatif yoğun bakım gereksinimi 
olabilme olasılığına karşın yoğun bakım servisini 
hazırlattıktan sonra hastamızın rejyonal anestezi iste-
mesi üzerine tüm hazırlıklarımızı tamamlayarak 
güvenli bir anestezi uyguladık. 

Hızlı ve etkin bir anestezi başlangıcı sağlamak amacı 
ile spinal anestezi yapmayı uygun gördüğümüz has-
tada, olası yan etkilerden korunmak için düşük dozda 
lokal anestezik kullanıldı ve gerektiğinde kullanılmak 
üzere epidural alana epidural katater yerleştirildi. 
Fakat hastada subaraknoid aralığa uyguladığımız doz 
ile operasyon başarılı bir şekilde tamamlandı. Hem 
intraoperatif dönemde anestezi süresini uzatmak 
hem de postoperatif dönemde analjezi sağlamak için 
epidural kataterden ek doz ilaç kullanılmasına gerek 
kalmadı.

Anestezi seçeneği için kesin sınırlar görülmemekte 
ve olguya en uygun yaklaşım tercih edilmelidir. 
Farklı cerrahiler için genel anestezi seçeneğini kul-
lanma gereksinimi doğabilir. Bu durumda iv aneste-
zik ajanlara olan duyarlılık göz önünde bulundurul-
malıdır. İlaç seçeneğinde bir çeşit kas hastalığı 
olduğu unutmamanın, olabildiğince antidot uygula-
nabilen ajanları kullamanın ve ek monitörizasyon 
(anestezi derinliği, nöromuskuler blok monitörizas-
yonu vb) uygulamanın anestezi yönetimini kolaylaş-
tıracağını düşünüyoruz. 

Rejyonal anestezi, sezeryan operasyonları için hem 
anne hem de bebek açısından birçok avantajlara 
sahip olmakla birlikte, kas hastalığı öyküsü bulunan 
hastalarda rejyonal anestezi uygulaması ile etkin bir 
anestezi sağlanabilmektedir. Bununla birlikte, genel 
anestezinin bu hastalar için öngörülen komplikasyon-
larından uzak durmak da olasıdır. Bu bilgiler ışığında 
kas hastalığı öyküsü olan gebelerde rejyonal anestezi 
tekniklerinin dikkatle güvenli bir şekilde kullanılabile-
ceği kanaatindeyiz.
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