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Olgu Sunumu / Case Report

Wilson Hastaligi Olan Gebede Sezaryen igin

Spinal Anestezi Uygulamasi

Harun Ozmen ©
Bahar Aydinli ©

Spinal Anesthesia in Cesarean Section of
Pregnant Women with Wilson’s Disease

0z

Wilson hastaligi otozomal resesif gegisli, bakirin biliyer atiiminin bozulmasi ile organ ve dokular-
da birikmesi sonucu ortaya ¢ikan kronik seyirli bir hastaliktir. Reprodiiktif dénemde, gebeligin
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komplike héle geldigi bu hastalarin anestezi yonetimi 6zellikli duruma gelir. Bu olgu sunumu ile

diizensiz tibbi takibi olan ve selasyon tedavisi uygulanan Wilson hastasi gebede sezaryen aneste-

zisi uygulamasinda deneyimimizi paylasmayr amagladik.
Anahtar kelimeler: anestezi, gebelik, Wilson hastaligi

ABSTRACT

Wilson’s disease is an autosomal recessive inherited chronic disease that occurs as a result of
the deposition of copper in organs and tissues with impaired biliary excretion. With this case
report, we aimed to share our experience in cesarean anesthesia in a pregnant woman with
Wilson disease who had irregular medical follow-up and underwent chelation therapy.
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GiRiS

Wilson hastaligl, hepatolentikiiler dejenerasyon ile
seyreden otozomal resesif gegisli, bakirin biliyer ati-
liminin bozulmasi sonucu organ ve dokularda birik-
mesi ile ortaya cikan kronik seyirli bir hastalktir .
Wilson hastaligi prevalansi 1:30.000 olup, sorumlu
13. kromozomda bulunan ATP7B geninin mutas-
yonudur. Daha sik 20’li yaslarda gorilir. Karaciger
basta olmak lzere beyin, kalp, bébrek ve korneada
bakirin birikmesi organ fonksiyonlarini bozar. Wilson
hastaligi tanisi konulan hastalarda gebelik durumun-
da takibi multidisipliner bir yaklasimi gerektirir. Erken
yaslarda karaciger bulgulari, daha sonra geng, eriskin
yaslarda ise noérolojik, psikiyatrik bozukluklarla bera-
ber hormonal degisiklikler de gorilen Wilson hasta-
larinda menstriel bozukluk, amenore, fertilizasyon
bozukluklari da gorilmektedir. Spontan ve habitiel
abortuslar ile gebelik kaybi bildiriimekle beraber, ta-

kipli bakir selasyonu ile tedavi altinda olan olgularda
basarili ve givenli gebelik yasanir 9, Bakir birikimi-
ne bagh aritmi, solunum sistemi sorunlarina neden
olabilecek kas tutulumu, karaciger fonksiyonlarinda
bozulma gebelerde dogum seklini normal vajinal do-
gum veya sezaryen olacak sekilde belirleyebilmekte-
dir 8, Hastaligin klinik seyri, eslik eden komplikas-
yonlar gebede obstetrik veya nonobstetrik cerrahi
islemlerde genel ve rejyonal anestezi segimini etki-
lemektedir. Bu olgu sunumu ile diizensiz tibbi takibi
olan ve selazyon tedavisi uygulanan gebede sezaryen
anestezisi deneyimimizi paylasmayi amacladik.

OLGU

Yazili onami alinan 22 vyasinda, miadinda gebenin
(75 kg agirlik, 158 cm boy) daha 6nce Wilson hasta-
lig1 tanisi aldig1 ve 6zofagus varisi oldugu ogrenildi.
Ozofagus varisleri nedeni ile perinatologca dogumun
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sezaryen ile yapilmasi karari verilmisti. Eszamanh
gastroenteroloji bolimiince konsilte edilen hastanin
poliklinik takiplerinin dizensiz oldugu, ancak ilagla-
rini dizenli kullandigl 6grenildi. Gebenin kullandig
ilaglar propranolol 40 mg (Dideral® Sanofi) 2x1/2,
¢inko 50 mg (Zinco® Berko) 3x1, selazyon igin de tri-
entin hidroklorir 250 mg (Novils® Gen) 3x1 oldugu
ogrenildi. Karaciger fonksiyon testleri (KCFT) normal,
PTZ:13.4sn, APTT: 31.2 sn, fibrinojen: 342.11 mgdL?,
ameliyattan bir glin 6nce INR: 1.23, ameliyat ginu
INR: 1.33, Hgb: 9.5g dL*, PLT: 165.000 ul* olan hasta-
nin gastroenteroloji konstiltasyonu sonucunda 6zofa-
gus varisleri, karaciger tutulumu nedeni ile komplike
olmasi sebebi ile ameliyatin ¢ok yiksek riskli oldugu
belirtildi. KCFT takibi yapilmasi, ameliyat 6ncesi taze
donmus plazma (TDP) verilmesi, laktuloz (Duphalac®
Abbott) 2x1 6l¢l baslanmasi, varisleri olmasi nedeni
ile hipertansiyondan kaginilmasi dnerilmisti. Elektro-
kardiyografisi normal olarak degerlendirildi. Serviste
1 U TDP verilen hasta, 2si de infiizyona baslanmis
olarak ameliyat odasina teslim edildi. Hastanin fizik
bakisinda Kayzer-Fleicher halkasi, deride pigmentas-
yon artisl, norolojik bulgu belirlenmedi. Anestezi
riski ASA 1lI-E olarak degerlendirilen hasta ameliyat
salonuna alindi. Mevcut damar yolunda TDP gitmek-
te idi, sorun yoktu. Rutin monitorizasyon sonrasi 18
G intravenoz (IV) kanil ile damar yolu agilip 20 mL
kg saat® %0.9 NaCl verilmeye basland. islem énce-
si sefazolin sodyum (Cezol® Deva) 2 g iv verildi. TA:
120/70 mmHg, N: 80 atim dk*, Sa0, %98 olan hasta-
ya oturur pozisyonda, bolge temizligi povidon iyot ile
yapildiktan sonra L3-4 araliktan 25 G Quincke (Spino-
set® Egemen) spinal igne ile 13 mg bupivacain %0.5
heavy (Bupivon Spinal Heavy® Onfarma) intratekal
(iT) olarak verildi. Takiben supin pozisyona alinip basi
30° yukseltildi, hastanin pinpirik testi ile duyu mua-
yenesi yapilip sensoriyal blogun T-6 seviyesine yerles-
tikten sonra cerrahi baslatildi. Ameliyatin 5. dk’sinda
3.400 g (Apgar 1. dk 8-5. dk-10) canl bir kiz bebek
diinyaya getiren hastanin 10. dk’da hipotansiyon ol-
maksizin bradikardisi (50 atim dk?) olmasi Uzerine
0.5 mg atropin (Atropin Siilfat® Galen) IV uygulandi.
Ameliyatin devaminda hastada TA: 80/40 mmHg ol-
masi Uzerine de 2 kez, toplamda 10 mg Efedrin IV
(Efedrin Hidrokloriir® Osel) yapildi. Oksitosin 10 U
(Synpitan Forte® Deva) iv yavas, 20 U inflizyon seklin-
de uygulandi. Ameliyat siiresince hastaya 1 U Eritrosit
siispansiyonu (ES) verildi. Ameliyat boyunca hemodi-
namisi stabil olan hasta ameliyat bitiminde anestezi
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sonrasl bakim Unitesine cikarildi. Takiplerinde klinik
ve laboratuvar olarak sorun yasanmamasi Uzerine 2.
glinlin sonunda taburcu edildi. Hasta 1 hafta sonra
kadin dogum poliklinigi kontroltine gagrildi.

TARTISMA

Wilson hastaligi dmir boyu tedavi gerektiren kronik
bir karaciger hastaligi olup, tedavide temel amag do-
kularda bakir birikimine engel olmak ve biriken ba-
kirin atilmasini saglamak, diyetle alimini azaltmaktr.
Wilson hastaligi bakirin biriktigi dokularda yaptigi ha-
sara bagli farkli klinik bulgularla ortaya ¢ikar. Hastalar-
da basta norolojik, hepatik ve psikiyatrik semptomlar
gozlenir ©. Wilson hastalarinda kardiyak birikim ile
aritmiler, hiperdinamik dolasim degisikligi seklinde
kardiyovaskuler bulgular ve solunum sisteminde kas
gligslizligine bagh solunum yetmezligi gorilebil-
mektedir. Bobrekler tizerinde de renal perfiizyon ve
tubuler fonksiyonlarda bozulma olabilir. Eritrosit yi-
kimi artabilir ve trombositopeni gorilebilir. Karaciger
fonksiyonlarinin etkilenmesi ile koagtilasyon bozuk-
luklari, hepatik ensefalopati de anesteziyi ilgilendiren
en 6nemli klinik sorunlardir 7#. Hastamizda bu klinik
sorunlardan herhangi biri yoktu, ancak gastroentere-
loji biriminin saptadig 6zofagus varisleri vardi.

Bu hastalarda fertilizasyon anormallikleri, obstetrik
sorunlarin daha gok yasanmasi ve gebelik siresin-
ce multidisipliner tibbi takibini gerektirmesinde, kiy-
metli gebelige sahip olmalarinin etkisinin de oldugu
siphe gotiirmez ©. Wilson hastalarinda 6zellikle
hastaligin komplike oldugu gebelerde normal vajinal
doguma gore sezaryen tercih edilmektedir 114, Js-
tiner ve ark. “@karaciger, bébrek fonksiyon bozuklu-
gu, portal hipertansiyon bulgulari olmayan (6zofagus
varisi, asit) Wilson hastasi bir gebeyi takip etmisler
ve normal vajinal yolla dogumu yaptirmislardir. Ak-
duman ve ark./nin © takip ettigi Wilson hastaligi olan
4 gebeden birinde norolojik ve oftalmolojik tutulum
nedeni ile 15. haftada gebelik sonlandirilirken 3 has-
tada sezaryen ile saglkli bebekler dogurtulmustur.
Bu galismada, anestezi tiirleri belirtilmemistir. Wilson
hastalarinda sezaryen ameliyati icin genel anestezi,
spinal ve epidural anestezi uygulamalari kullaniimistir.
Dogu ve ark/nin ®Wilson hastaligi tanili akut apandi-
sit olgusunda yandas kardiyomiyopati ve astim bron-
sit oldugu gorilmis, her 2 sistemik hastaligin klinik
olarak stabil seyrettigi saptanip, genel anestezi uygu-
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lamasina karar verilmistir. Malik ve ark.nin ® takip
ettigi 4 Wilson hastasi gebenin 3’inde yakin takip ile
normal vajinal dogum gergeklestirildigi, 1 gebede de
kas gligstizligli ve preeklempsi gelismesi Gzerine acil
sezaryen ameliyati uygulandigi gériilmektedir. Anes-
tezi yonteminin segiminde Wilson hastasinin yasi ve
ileri donemde gelisen sistemik komplikasyonlar belir-
leyici olmaktadir @, Wan ve ark. ®* 15 yildir Wilson
hastasi olan 25 yasinda, total biluribini 27 umol L7,
trombosit sayisi 56X10° L* ve her 2 alt ekstremitede
o6demi olan gebede sezaryen igin genel anestezi uy-
gulamasina karar vermislerdir. indiiksiyonda propo-
fol, remifentanil ve siksinilkolin kullanilimis, idamede
sevofluran, atrakuryum, sufentanil ve midozalam ile
anestezi surdirtlmustir. Saito ve ark. 1 ise karaci-
ger tarnsplantasyonu olmus Wilson hastasi 30 haf-
talik gebede, yine ani gelisen agiri 6dem ve dispne
ile beraber trombositopeni ve koagiilasyon paramet-
relerinde bozulma olmasi lzerine sezaryende genel
anestezi uygulamislardir. Propofol, rokuronyum, re-
mifentanil indlksiyonu sonrasi bebek ¢iktiktan sonra
idamede propofol ve remifentanil ile total intravenoz
anestezi (TIVA) tercih etmislerdir. Bizim olgumuzda
da perinatoloji degerlendirmesi sonucu sezaryen
karari verilmisti. Hasta gebeligi boyunca jinekolojik
takiplerini aksatmamis, gastroentereoloji poliklinigi-
ne dizenli gelmese de ilaglarini diizenli kullanmisti.
Kardiyak, norolojik, bdbrek tutulumuna dair bulgu-
su yoktu. Gebelik 6ncesinde belirlenmis 06zofagus
varisi oldugu biliniyordu. Ameliyat 6ncesi INR: 1.33,
Hgb: 9.5 g dL! olan hastaya perinatoloji uzmaninin
beklenenden daha fazla cerrahi kanama olacagi 6n-
goriistiile 1’ serviste olmak izere 2 U TDP ve 1 U ES
ameliyat boyunca verildi. Ameliyattan hemen 6nce
bakilan INR: 1.23 idi. Ozellikle 6zofagus varisleri agI-
sindan hipertansiyon, sempatik stimulus ve anestezik
ilaclarin da karacigere etkilerinden kaginmak amaci
ile biz spinal anestezi uygulamasini tercih ettik. Ka-
raciger kan akiminin bozulmamasi i¢in hipotansiyon-
dan kaginarak, gerektiginde bir kez gelisen hipotansi-
yona hizla miidahale ederek anestezi uygulamamizi
hemodinamik stabilite ile strdiirdik. Bu hastalarda
genel anestezi uygulamasinda kullanilan ilaglarin me-
tabolizmalari ve atilimlari yavaslamaktadir. Ozellikle
hipnotik ve sedatiflerin gecikmis veya yarim kalan yi-
kimlarinin hastaligin ileri dénemlerinde gorilen n6-
rolojik ve psikiyatrik sorunlari postoperatif donemde
siddetlendirebildigi bildirilmektedir "#. Diger yandan
kardiyak tutuluma bagh kardiyomiyopati, koagiilas-

yon anormallikleri, trombositopeni santral bloklarin
yapilmasi 6niinde ciddi engeldir. Karacigerden me-
tabolize olmayan veya yarilanma émri kisa anestezik
ajanlarin tercihi genel anestezi uygulamasinda 6nem-
lidir. Genel anestezi hepatik fonksiyon bozuklugunu
siddetlendirebilir. Volatil anestezikler kardiyak depre-
san etkileri nedeniyle iyi titre edilmezlerse kardiyak
output, ortalama arter basinci ve karaciger kan aki-
minda azalmaya neden olabilirler. Anestezi sliresince
azalmig total karaciger kan akimi, anestezik ajanlarin
karacigere toksik etkileri ve cerrahinin bir sonucu
olarak gelisen organ perflizyonundaki azalma hepa-
tik fonksiyonu bozabilir. Wilson hastaliginin seyri ko-
tilesebilir ve hepatik hasar gelisebilir. Bu hastalarda
kadin dogum, gastroenteroloji, anestezi kliniklerinin
uyumlu galismasi ve anestezi uygulayicilarinca yakin
ve Ozenli takip, sezaryenlerin basarisi, anne ve bebek
saghgiile yakindan iliskilidir ®. Olgumuzda, her 2 bo-
Iim ile yakin ¢alisma ile basarili bir spinal anestezi
uygulamasi gerceklestirdik.

Wilson hastaligi olan gebelerde sezaryen sirasinda
hepatik kan akimini azaltacak, sempatik stimulasyo-
na neden olup, kardiyovaskiiler instabilite yaratacak
ilag ve durumlardan kaginmak gerekir. Her hasta icin
kar zarar hesabi yapilmali, preoperatif hazirlik ile en
uygun anestezi yontemi belirlenmelidir. Spinal veya
epidural anestezi kontrendikasyon olmadig siirece
tercih edilmesi gereken anestezi yontemi olmalidir.
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