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Brown-Vialetto-Van Laere (BVVL) Sendromlu iki Olguda Anestezi
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Brown-Vialetto-Van Laere (BVVL) sendromu, alt kranial sinir tutu-
lumu, alt ve Gst motor néron ekstremite bulgulari sik gorilen, sen-
sorinoral sagirlikla karakterize bir hastaliktir. Solunum yetmezligi
(en sik gorulen norolojik olmayan bulgu), kas gligstizlGgu, gevele-
yerek konusma diger 6zellikleridir. Avrupa’da son ylizyil iginde 100
den az hasta bildirilmistir. Cok nadir gorllen bir hastalik olmasi
sebebiyle anestezi yaklasimiyla ilgili literatiirlerde yeterli veri bu-
lunmamaktadir. Motor néron hastaliklarinda néromuskuler bloker
ilaglarin paralizi ve kas guigstizlUglinu artirabilmesi, rezidiel néro-
muskdler blok olusabilmesi nedenleriyle genel anestezi ile uzamis
solunum depresyonu riski bulunmaktadir. Ancak BVVL sendromu-
nun etiyopatogenezi hala belirsizligini korumasi nedeniyle iki farkh
BVVL sendromlu hastada genel anestezi ydnetimimiz anlatildi.

Anahtar soézcuikler: Brown-Vialetto-Van Laere sendromu,
pontobulber palsi, sensorinéral sagirlik, malign hipertermi

ABSTRACT

Brown-Vialetto-Van Laere (BVVL) syndrome is a disease character-
ized by lower cranial nerve involvement, lower and upper motor
neuron extremity findings, and sensorineural deafness. Respira-
tory failure (the most common non-neurological finding), muscle
weakness, and slurred speech are other features. Less than 100
patients have been reported in Europe in the last century. Since it
is a very rare disease, there is not enough data in the literature re-
garding the anesthesia approach. In motor neuron diseases, there
is a risk of prolonged respiratory depression with general anes-
thesia because neuromuscular blocking drugs can increase paral-
ysis and muscle weakness and residual neuromuscular block may
occur. However, since the etiopathogenesis of BVVL syndrome
remains unclear, our general anesthesia management in two dif-
ferent patients with BVVL syndrome is described.

Keywords: Brown-Vialetto-Van Laere syndrome, pontobulbar
palsy, sensorineural deafness, malignant hyperthermia

GIRIS
Brown-Vialetto-Van Laere (BVVL) sendromu, ilk olarak 1894’te
Brown tarafindan, daha sonra sirasiyla 1936 ve 1966'da Vialet-
to ve Van Laere tarafindan tanimlanan, sensérindral sagirlikla
iliskili ilerleyici pontobulber palsi ile karakterize nadir nérolo-
jik bir hastaliktir (1-3). Avrupada son bir asir icinde 100’den
az hasta bildirilmistir (4). Bu iki olgumuzda, ¢cok nadir gorilen
BVVL sendromlu hastalarin anestezi yonetimine iliskin klinik
deneyimimizi sunmayi amagladik.

OLGU 1

Brown-Vialetto-Van Laere sendromu olan 16 yas 28 kg erkek
hastaya, daha 6nce aspirasyon pndmonisiyle gelisen solunum
ve kardiyak arrest nedeniyle trakeostomi ve PEG aciimistir.

Oda havasinda takip edilen hastaya plastik ve rekonstriktif
cerrahi klinigi tarafindan dekibit yara yeri debridmani yapil-
mas! planlandi. Hastanin yakinindan bilgilendirilmis gonlli
onam alindiktan sonra hastaya standart anestezi monitori-
zasyonu uygulandi, trakeostomisinden anestezi cihazina bag-
landi ve spontan solunum ile %40 oksijen uygulandi. Damar
yolundan 1 mg midazolam, 1 mg kg* lidokain, 2,5 mg kg*
propofol, 1 pg kg fentanil ile indlksiyon yapildi. Anestezi
idamesi remifentanil ve propofol ile total intraventz aneste-
zi uygulanmasiyla saglandi. Hiperlomber lordozu ve skolyozu
olan hastaya lateral dekiibit pozisyon verildi. Ayni zamanda
orta zincirli agil-CoA dehidrogenaz eksikligi olan hastamizda
hipoglisemi gelisimini 6nlemek icin intravendz sivi ihtiyaci 10
mL kg sa® ‘den 1/3 dengeli kristaloid mayi ile saglandi. Yak-
lasik 1 saat sliren cerrahi slresince komplikasyon gelismedi.
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Brown-Vialetto-Van Laere Sendromunda Anestezi

Analjezi 15 mg kg parasetamol ile saglandi. Hasta; trakeosto-
mize mekanik ventilator esliginde cocuk yogun bakim Unite-
sine transfer edildi, hastanin 4 ay yogun bakim ve 2 ay servis
yatisi sonrasi ev tipi solunum destegi (homevent) ile taburcu-
lugu saglandu.

OLGU 2

Brown-Vialetto-Van Laere sendromu olan 17 yas, 62 kg erkek
hastaya, diafragma evantrasyonu nedeniyle gégls cerrahisi
tarafindan diafragma plikasyonu yapilmasi planlandi. Preope-
ratif fizik muayenesinde isitme kaybi, dilde peltek konusma,
yemek yemesine ve igmesine engel olmayan yutma gicliga,
el parmak distallerinde kuvvet kaybi, cisimleri kavramada
zorluk, noérolojik muayenesinde motor kuvvetin tim ekstre-
mitelerde 4/5 oldugu ve yurlyebildigi gortldu. Bir slire 6nce
kisa bir slire gorme kaybi yasadigl ama riboflavin takviyesi ile
geriledigi 6grenildi. Yapilan solunum fonksiyon testinde FEV1/
FVC:%90 (Zorlu ekspiratuvar volim birinci saniye/zorlu vital
kapasite), FEV1: 2,5 L olarak degerlendirildi. Hastanin preope-
ratif akciger grafisi Sekil 1'de gosterilmistir. EKG normal sinis
ritmindeydi. Hasta yakinindan bilgilendirilmis génilli onam
alindiktan sonra standart ASA monitdrizasyonuna ek olarak
1s1, Bispektral indeks (BIS) monitérizasyonu yapildi. Hastaya 1
mg midazolam, 50 pg fentanil, 180 mg propofol ile indiksiyo-
nu yapildi. Noromiskdler bloker ajanlara duyarlihgi bilinme-
diginden 6nce 15 mg daha sonra 5 mg seklinde titre edilerek
toplam 30 mg rokiironyum yapildi. Sol 35F cift limenli tiple
entlibe edildi. Fiberoptik bronkoskopi ile yeri dogrulandi. Na-
zogastrik tliple mide drenaji saglandi. Sag lateral dekiibit po-
zisyonu verildi. idamede sevofluran %2 ve remifentanil 0,05-
0,1 ug kg'* dk* hemodinamisine gore ayarlandi. Hipoglisemiye
yatkinliklari olmasi nedeniyle 100 mL sa® dengeli kristaloid
mayi + %5 dekstroz 100 mL sa? olarak replase edildi. Ope-
rasyon slresi 70 dakika olarak kaydedildi. Postoperatif anal-
jezisiicin intraoperatif cerrahi sahadan 5. interkostal seviyede
interkostal blokaj, intravendz 1000 mg parasetemol, 100 mg
tramadol uygulandi. Sugammadex sonrasi 2. dakikada kolla-
rinda hareketlilik gézlendi ancak spontan solunumu 7. daki-
kada baslamasiyla ekstiibasyon gergeklestirildi. Postoperatif
bakim Unitesinde goz kontagl kurmasi sonrasi yazdiklarimizi
okutarak sakinlesmesi saglandi, agrisi olmasi nedeniyle ek 1
mg morfin intraveno6z olarak yapildi. Postoperatif akciger gra-
fisi Sekil 2’de verilmistir. Hasta 3. giin taburcu oldu.

TARTISMA

Brown-Vialetto-Van Laere sendromu, ilerleyici sensorinoral
sagirhk, ekstremitelerde kuvvet kaybi ve solunum yetmezli-
gine kadar ilerleyen, kokeni bilinmeyen skleroz benzeri nadir
gorilen bir motor néron hastaligidir. Bu sendrom ilk olarak
tanimlandiginda isitme kaybiyla birlikte gériinen amiyotrofik
lateral skleroz (ALS) benzeri bir hastalik oldugu belirtilmistir

188

(4,5). Hastaligin kesin patofizyolojisi bilinmemektedir ancak
kokeninin, kaliimsal ve otozomal resesif olan ve sirasiyla ri-
boflavin tasiyicilart RFVT2 ve RFVT3’U kodlayan SLC52A2 ve
SLC52A3 genlerinin mutasyonu nedeniyle oldugu disindl-
mektedir (6,7). Alt ve Ust motor néronlari tutmasindan dolayi
ALS ile tam benzerlik gdstermemektedir. Ancak motor ndron
hastaliklarinda néromuskuiler bloker (NMB) ilaglarin paralizi
ve kas gli¢cstzligunl artirabilmesi, rezidlel néromuskiler
blok olusabilmesi nedenleriyle anestezi yonetiminde noro-
miskdler blokerlerin dusik dozlarda kullanilmasi ya da hig
kullanilmamasi onerilmektedir (8). Literatiirde BVVL send-
romlu hastada anestezi yonetimi ile ilgili yalnizca bir vaka
sunumuna rastlanmistir. Bu olguda PEG agilmasi operasyonu
planlanmis, anestezi idamesinde ne tercih ettikleri belirtilme-
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mis, NMB olarak atrakuryum tercih edilmis vaka bitiminde gli-
kopirolat ve neostigmin ile antagonize edilmistir. Ekstiibasyon
zamani ile ilgili bilgi verilmemis ve 48 saat sonra taburcu edil-
mistir. Analjezik olarak fentanil, ketorolak ve rektus kilif blogu
uygulanmistir (9). Motor kas hastaligi olan vakalarda NMB’le-
re yanit degisebilmektedir (10). Bizim ilk olgumuz sendromun
ileri seviyesinde ve trakeostomisi oldugundan, gegirdigi cerra-
hi kas gevsemesi gerektirmediginden ve ventilatérden ayirma
slirecinde sorun yasanmamasi i¢in NMB tercih edilmemistir.
ikinci olgumuzda ise cift [imenli tiip takilacagindan NMB ajan
doz titrasyonu yapilarak daha diistik doz ile yeterli kas gevse-
mesi saglanmistir.

Bu sendromda alt kraniyal sinirler (VII-XIl) sikhkla etkilenir.
Daha az sikhkla II, 1ll, V ve VI kraniyal sinirlerde anormallik-
ler meydana gelir. Ekstremitelerde alt motor néron belirtileri
yaygindir (11). Dolayisiyla bu sendroma sahip olanlarda belir-
gin diyafram zayifligi (FVC’de ciddi sekilde azalma), aspirasyon
pndémonisi ve hiperkarbi gibi solunum komplikasyonlari riski
yuksektir. Bu nedenle FVC'yi artirmak ve solunum kompli-
kasyonlariyla daha ge¢ donemde karsilasmak icin diafragma
plikasyonu onerilmektedir. Hastaligin ilerleyen dénemlerin-
de trakeostomi ihtiyaglari olabilmektedir. Prognoz, bu send-
romun dogasi geregi kademeli olarak kétiilesme seklindedir
ve hastalarin yalnizca %33l tanidan sonraki 10 yil boyunca
hayatta kalabilmektedir (9). ilerleyen dénemlerde yutma
glcligu yasayabileceklerinden beslenmeyi desteklemek igin
de gastrostomi gerekebilmektedir. Noroaksiyel bloklarin mo-
tor noron hastaliklarinda respiratuvar fonksiyonlar tzerinde
minimal etkisi oldugundan, solunumsal agidan yiksek riskli
hastalarda iyi bir alternatif olabilecekleri gosterilmistir (12).
Ancak rejyonal anestezi uygulamasinin altta yatan nérolojik
hastaligl alevlendirme ihtimali, motor néron hastaliklarinda
noroaksiyel blok uygulamasi tartismali bir konudur (13). Bi-
zim de olgumuzda analjezi amagli interkostal blokaj yapildi.
Hastamizda uygulanan periferik blok ile ilgili komplikasyon
gbdzlenmemistir. Yapilan blogun multimodal analjeziye katkisi
olup postoperatif analjezi ihtiyacini azaltmistir.

Brown-Vialetto-Van Laere sendromlu hastalarda dikkat edil-
mesi ve 0zen gosterilmesi gereken diger bir durum ise isitme
kaybi olmasindan dolayi yapilacak islemleri ayrintili bir sekilde
anlatilmasidir. Bosch ve ark. literatlirdeki olgu taramalarinda
BVVL sendromlu ¢ocuklarin tani alma yasinin %66 civarinda
4-17 yas araliginda oldugunu bildirmislerdir (14). Bu da en
azindan bu hastalarin ya yazarak ya da isaret dili ile anlasabi-
lecek durumda olduklarini gostermektedir.

Sonug olarak BVVL sendromlu hastalar nadir goriliyor olsa
da yasaminin bir doneminde anestezili bir isleme maruz ka-
labilir ve hatta tekrarlayan anestezi gerekebilir. Bu iki olguda
uygulanan anestezi yontemlerinin sorun olusturmadigi gorl-
mustur.
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YAZAR KATKILARI

Calismanin fikri veya tasarimi: CKB

Veri toplama: CKB

Veri analizi ve yorumlama: MiG

Makale taslaginin hazirlanmasi: MiG

Makalenin kritik revizyonu: OA

Diger (calisma denetimi, fonlar, materyal, vb...): FGO

Tiim yazarlar (CKB, MiG, OA, FGO) sonuglari gézden gegirmis ve
makalenin son halini onaylamistir.
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