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Olgu Sunumu

Duchenne Muskiiler Distrofili Bir Olguda

Anestezi Yonetimi
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OZET

Duchenne Muskiiler Distrofi (DMD); X’e bagl rese-
sif olarak gecis gosteren ilerleyici kas zayiyflig ve kas
kontraktiirleriile karakterize kalitimsal bir hastaliktur.
En sik ¢ocukluk yaslarinda ve 3.500 erkek dogumda 1
goriilmektedir. Bu hastalarda anestezi yonetimi ozellik
gostermektedir. Ciinkii inhalasyon anestezikleri ve siik-
sinilkolin gibi ajanlar, hipermetabolik bir klinik tablo
ile seyreden malign hipertermi gibi éliimciil komplikas-
yonlara yol agabilir. Biz ventrikiiler septal defekt (VSD)
nedeniyle opere olan DMD’li bir olguda wyguladigimiz
anestezi yonetimini sunmayt hedefledik.

Anahtar kelimeler: Duchenne muskuler distroft,
malign hipertermi, pediyatrik
kardiyak cerrahi

SUMMARY

Anesthetic Management in a Patient with Duchenne
Muscular Dystrophy

Duchenne Muscular Dystrophy (DMD), is an X-linked
recesstve inherited progressive disorder characterized
by muscle weakness and muscle contractures. Most
commonly seen in childhood and 1 of 3500 male births.
Anesthetic management of these patients requires spe-
cial attention. Indeed the agents such as inhalational
anesthetics and succinylcholine, can lead to fatal comp-
lications such as malignant hyperthermia which is cha-
racterized by hypermetabolic clinic picture. At this case
report we aimed to present the anesthetic management

of a DMD patient operated on for ventricular septal de-
Sect (VSD).

Key words: Duchenne muscular dystrophy,
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GIRIS ve AMAC

DMD, pediatrik hastalarda en yaygin goriilen mus-
kiiler distrofidir. Klinik olarak DMD; diiz kas, iskelet
kas1 ve kalp kasinda ilerleyici kas dejenerasyonu ile
karakterizedir. Kas gii¢siizliigii hizla ilerler ve addle-
san cocuklarda yiirlime giicliigii ile kendini gosterir.
On bes yagina kadar dilate kardiyomiyopati goriilme
siklig1 % 50’nin lizerindedir V. Bu hastalarin pek ¢o-
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guna bagta ortopedik nedenlerle olmak iizere anestezi
uygulanmasi gerekmektedir.

Bu hastalarda Xp21 kromozomunda yerlesmis dist-
rofin geninin mutasyonu nedeniyle distrofin proteini
sentezlenemez @. Distrofin, kas hiicrelerinde sub-
sarkolemmal hiicre iskeletini ekstraselliiler matrikse
baglar. Yani hiicrenin yapisal biitiinligiinii olugturur.
Eksikliginde ise hiicre gecirgenligi artarak rabdomi-
yolize yatkinlik olugur @, Giiglii inhalasyon ajanlari
ya da siiksinilkolin uygulamasi bu gecirgenlik ve ins-
tabiliteyi indiikleyerek malign hipertermi ve benzeri
komplikasyonlar1 ortaya ¢ikarabilir. Malign hiperter-
mi, kas rijiditesi, hiperpotasemi, hipertermi, arteriyel
PCO, artig1, solunumsal asidozis, tagikardi ile karak-
terize 6liimciil seyredebilen hiper metabolik bir klinik
tablodur @.

Bu olgu sunumunda VSD ameliyatt gecirecek olan
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DMD’li pediatrik olguda uyguladigimiz anestezi me-
todunu sunmay1 hedefledik.

OLGU

Ventrikiiler septal defekt (VSD) nedeniyle agik kalp
cerrahisi planlanan 8 yaginda erkek hastanin oykii-
siinde, 2 yil 6nce ¢abuk yorulma, parmak ucunda
yiirlime ve sik sik diigme yakinmalariyla bagvurdu-
8u dis merkezde yapilan tetkiklerinde kreatinin kinaz
(CK) yiiksekligi saptanmig. Bunun iizerine cekilen
EMG sonucu ve kas biyopsisi sonucunda DMD tanis1
almis. Ameliyattan 1 ay once alinan kan 6rneginde
AST: 168 U/L, ALT: 169 U/L, LDH: 839 U/L (N=0-
247), CK:5249 U/L (N=30-200) ve ameliyat sabahi
alian kan o6rneginde ise AST: 82 U/L, ALT: 77 U/L,
LDH: 532 U/L, CK: 2047 U/L (N=30-200) saptandi.
Diger biyokimyasal tetkiklerinde ve solunum fonksi-
yon testinde patolojik bir bulgu saptanmadi.

Preoperatif hazirlik i¢in 6ncelikle Dantrolen temini
saglandi. Ameliyattan 6nceki giin anestezi cihazinda-
ki vaporizatorler ¢ikarilarak sistem 4 saat siireyle 10
It/dk.’dan O, ile yikandi, soda-lime ve hasta devresi
degistirildi. Malign hipertermi gelisimi riskine kars1
acil durumda kullanilmak iizere buzdolabina serum-
lar konuldu.

Hastaya EKG, periferik oksijen saturasyonu (SpO,)
ve non-invaziv arteryel basing monitorizasyonu son-
rasinda, sag kol el sirtindan 22 G braniil ile damar
yolu agildi. Serum setinde bulunan kiiciik hava ka-
barciklart dikkatli bir sekilde c¢ikarilarak serum seti
damar yoluna baglandi. Bu sirada kalp hizi (KH) 90
atim/dk, non-invaziv arteriyel tansiyon (non-invaziv
TA) 110/60 mmHg, SpO, 98 olarak tespit edildi. Ay-
rica bispektral indeks (BIS) icin alin bolgesine ve
noromuskiiler monitorizasyon icin sag el unlar sinir
trasesine elektrotlar yapistirildi. BIS degeri 90 olarak
kaydedildi. Olgunun anestezi indiiksiyonunda 2 ug/
kg fentanil, 2 mg/kg ketamin uygulandi. Noromus-
kiiler bloker ajan olarak rokuronyum verilmesinden
once supramaksimal uyar1 verildi ve sonrasinda 0.6
mg/kg rokuronyum uygulandi. Invaziv arteriyel kan
basinci monitdrizasyonu i¢in diger anestezist nondo-
minant olan sol kol radiyal arterinin kaniilasyonunu
sagladi. Invaziv arteriyel basing (invaziv TA) 100/60
mmHg olarak kaydedildi. Maske ventilasyonunun ar-
dindan olgu TOF (train of four) degerinin O olmasi
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ile entiibe edildi. Endotrakeal entiibasyon sonrast % 50
oksijen - % 50 hava karisimi ile tidal voliim 6 ml/
kg ve ETCO, 35 mmHg olacak sekilde ventile edildi.
Hastaya 6zofagial 1s1 probu yerlestirdikten sonra sag
internal juguler venden santral venoz kateter yerlesti-
rildi. Anestezi idamesinde BIS degeri 40-60 arasinda
olacak sekilde 5-7 mg/kg/sa’den propofol infiizyo-
nu ve gereginde 2 pg/kg’lik bolus fentanil uygulan-
di. Rokuronyum, TOF degerinin 30 olmasi iizerine
2,5 mg’lik dozlar halinde uygulandi. Sternotomi ve
sonrasinda perikardin acilmasin takiben 300 IU/kg
heparin santral venden uygulandi. KPB 6ncesi TOF
degeri 25 olarak saptandi. Bu donemde gelisen kisa
stireli hipotansiyon (70/40 mmHg) siv1 infiizyonunun
artirilmasi ve IV 5 mg Efedrin ile diizeldi. Cerrahi
ekip tarafindan sag atriyuma vendz ve asendan aor-
taya arteriyel kaniillerin yerlestirilmesinin ardindan
aortik kros klemp konuldu. Miyokard korumasi icin
aort kokiine yerlestirilen kaniilden antegrad olarak 15
dk. araliklarla kan kardiyoplejisi kullanildi. Ameliyat
orta derecede hipotermi altinda gerceklestirildi. Pom-
pa akim hiz1 2.2-2 4 1/m?*dk ve ortalama arter basinci
50-80 mmHg olarak siirdiiriildii. Periyodik kan gazi
analizleri yapildi. VSD onarimi yapildiktan sonra 5
pg/kg/dk dopamin destegi ile pompadan ¢ikildi. Bu
donemde TOF degeri 40 olarak saptandi. Cerrahi biti-
minde heparin esit oranda protamin ile notralize edil-
di. Ameliyat boyunca 1s1 ve ETCO, takiplerinde yiik-
selme, kan gazi degerlerinde patoloji ve herhangi bir
aritmi izlenmedi. KPB siiresi 42 dk. kros klemp sii-
resi 21 dk. ve ameliyat siiresi 90 dk. olarak saptandi.
Hastaya intraoperatif periyodda total olarak 165 mg
propofol, 270 ug fentanil (40 pg indiiksiyonda, 230
pg anestezi idamesinde), 15 mg rokuronyum (10 mg
indiiksiyonda, 5 mg anestezi idamesinde) uygulandi.
Sorunsuz gecen ameliyat sonrasi yogun bakim {inite-
sine alinan hastada herhangi bir komplikasyon izlen-
medi. Ameliyat sonu TOF degeri 20 olarak saptanan
olguda TOF degeri yogun bakima alindiktan sonra
10. dk.’da 40, 20. dk.’da 50, 30. dk.’da 70. ve 60.
dk.’da 95 olarak saptandi. Bu donemde ekstiibasyon
islemi gerceklesene kadar gegen donemde 20 p g fen-
tanil uygulanan olguya noromuskiiler bloker ajan ve
herhangi bir sedatif bir ajan uygulanmadi. Dopamin
inflizyonu devam eden olgu, hemodinamik stabilizas-
yonun saglanmastyla (KH: 85/dk, invaziv TA: 120/70
mmHg) post-operatif 2. saatte ekstiibe edildi. Hemo-
dinamik stabilizasyonun devamu i¢in bir siire daha
dopamin infiizyonu uygulanan olguda postoperatif 5.
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saatte infiizyon tamamen sonlandirildi. Postoperatif
2. saatte alinan kan orneginde AST: 152 U/L, ALT:
54 U/L, CK:3132 U/L (N=30-200) olarak saptandi.

TARTISMA

DMD siklikla ¢cocukluk ¢aginda karsimiza ¢ikan bir
kas hastaligidir. Bu hastalarda anestezi uygulamasi
ozellik gostermektedir. Ciinkii perioperatif solunum-
sal, kardiyak komplikasyonlarin yaninda, malign hi-
pertermi (MH) ve MH benzeri sendromlar gibi 6lim-
ciil sonuglar kargimiza ¢ikabilir @.

DMD’li hastalarda kas gevsetici kullanimi biiyiik
bir endise uyandirmaktadir. Depolarizan kas gevse-
tici ajanlar kullanimi kardiyak arreste yol acabilen
siddetli hiperkalemi riski nedeniyle kontrendikedir
9 Buna karsin nondepolarizan kas gevsetici uygu-
lanmast ise uzamis noromuskiiler blok ile iligkilidir
@7 Ciinkii DMD’li olgular nondepolarizan ajanlara
daha sensitiftir . Noromuskiiler monitorizasyon bu
olgularda uzamig blokajdan kaginmak icin gereklidir.
Akut rabdomiyolizin depolarizan kas gevsetici siik-
sinilkolin ve inhalasyon ajanlari tarafindan tetiklene-
rek olustugu bilinen bir gergektir ®1?. Olgumuzda,
rokuronyum kullandik. Bu se¢imimizde, son yillarda
pediatrik olgularda da kullaniminin bildirilmesi ne-
deniyle uzamis bir blokaja onlem olarak gereginde
sugammadeks kullanabilecegimizi diisiinmemiz ve
ayrica benzer olgularda rokuronyumun basari ile kul-
lanimimin bildirilmis olmas1 ** etkin oldu. Olgumuz
yogun bakim iinitesine aldiktan 60 dk. sonra TOF
degerini 95 olarak saptadik ve postoperatif 2. saatte
ekstiibe ettik. Bu siirecte herhangi bir komplikasyona
rastlamadik.

Muskiiler distrofili hastalarda, propofol, ketamin ve
deksmedetotimidin gibi intravenoz anestezik ajanlar,
cesitli dozlarda yaygin kullanilan uygun alternatif
ajanlardir "2, Biz hastamiza rabdomiyoliz riskini
azaltmak icin idamede inhalasyon ajanlar1 kullan-
maksizin, BIS monitorizasyonu altinda propofol in-
flizyonu ve fentanil uyguladik. Ayrica ameliyat 6n-
cesi, anestezi cihazindaki vaporizatorleri ¢ikardik ve
sistemi 4 saat siireyle 10 lt/dk’dan O, ile yikayarak
soda-lime ve hasta devresini degistirdik. Bu sekilde
inhalasyon anesteziklerini sistemden tamamen te-
mizleyerek, anestezi idamesinde propofol infiizyo-
nu ve fentanil kullanarak artmig malign hipertermi

riskine kars1 onlemler almis olduk. Kocabag ve ark.
U3 Duchenne muskuler distrofili Fallot’s tetralojili
olguda anestezi idamesinde ketamin inflizyonu kul-
lanmig propofolii ise hipotansiyon riski nedeniyle
tercih etmediklerini bildirmislerdir. Olgumuzda pro-
pofol infiizyonu ile belirgin bir hipotansiyon yasama-
dik. KPB sirasinda ortalama arteriyel basinci 50-80
mmHg arasinda siirdiirdiik. Pompa girisinden 6nce
yalnizca 1 kez yasadigimiz hipotansiyon, sivi infiiz-
yonunun artirilmasi ve IV 5 mg Efedrin ile diizeldi.
Buna ragmen, bu olgularda propofoliin hipotansif
etkilerinin olabilecegi dikkate alinmali ve yakin he-
modinamik takip uygulanmalidir. Yayinlar propofol
infiizyonunun malign hipertermi gelisiminde giivenli
bir secenek oldugunu gostermistir. Ciinkii propofol,
inhalasyon anesteziklerinin aksine riyanodin-Ca re-
septorlerini aktive etmemektedir 4.

SONUC

DMD’li bir olguda iyi bir preoperatif hazirligin ya-
ninda, kardiyak cerrahide uygulanan invaziv arteriyel
basing ve santral vendz basing gibi standart monitori-
zasyonlara ilave olarak néromuskiiler monitorizasyon
uygulanmasinin gerekli oldugunu, ketamin ve fenta-
nil ile yapilan anestezi indiiksiyonunun, idamede ise
inhalasyon anestezigi kullanmaksizin, propofol infiiz-
yonu ve néromuskiiler bloker olarak da rokuronyum
kullanilmasimin giivenli oldugunu diisiinmekteyiz.
Ancak, Duchenne muskiiler distrofili hastalarda ideal
anestezik ajan secimi icin daha genis olgu serilerini
iceren yayinlara gereksinim vardir.
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