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Olgu Sunumu

Marfan Sendromlu ve Renal Transplanth Hastada
Benthall Ameliyatinda Anestezi Yonetimi
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OZET

Marfan sendromu (MFS); aort anevrizmast ve ciddi aort yet-
mezligine yol a¢arak yiiksek oranda oliimle sonu¢lanan here-
diter bir hastaliktuir. Assendan aorta ve aort kapagu cerrahisi
olan Bentall ameliyati MFS hastalarinda normale yakin yasam
stirelerini saglayabilmekle birlikte uzun siiren ekstrakorporal
dolasim ve kros-klemp siireleri bu ameliyati renal yetmezlik
oykiisii olmayan hastalarda bile riskli hale getirmektedir. Bu
olgu sunumunda; renal transplantasyon yapilmis Marfan
sendromlu hastadaki Bentall ameliyatinin anestezi yonetimi
tartisimgtr.

Anahtar kelimeler: Marfan sendromu, Bentall ameliyat,
renal transplantasyon

SUMMARY

The Anesthetic Management of a Patient with Marfan
Syndrome and Renal Transplant Patient Undergoing Bentall
Operation

Marfan syndrome (MFS) is a genetic disorder with a high
mortality rate which causes aortic aneurysm and aortic insuf-
ficiency. Bentall procedure is an aortic root and valve surgery
which can maintain near-normal life time in MFS patients, ho-
wever prolonged extracorporeal circulation and cross-clamp
times is the drawback of the procedure. In this case report, we
discussed the anesthesia management of a patient with MFS
and history of renal transplantation undergoing Bentall pro-
cedure.

Key words: Marfan syndrome, Bentall operation,
renal transplantation

GIRIS

Marfan sendromu (MFS); otozomal dominant gegis
gosteren, fibrillin sentezinin bozuldugu herediter bir
bag dokusu hastaligidir. MFS hastalart profilaktik ola-
rak veya tedaviye yonelik kardiyovaskiiler ameliyatlar
yapilmadiklari takdirde ortalama olarak 32 yaginda
aort disseksiyonu ve aort riiptiirii nedeni ile yasamlari-
n1 yitirmektedir (V. Proksimal aortanin ilerleyici olarak
genislemesine bagl bu komplikasyonlara zaman i¢in-
de aort kapak yetmezligi de eklenmektedir. Yapilan son
aragtirmalara gore; MFS hastalarinda yalnizca proksi-
mal aorta replasmani yerine proksimal aorta ve aort
kapak replasmanlarmin birlikte yapilmasi durumunda
normal yagam siireleri elde edilebildigi gibi reameliyat
insidansi da azalmaktadir .

Assendan aortanin ve aort kapaginin kompozit greft
ile degistirilmesi ve koroner arterlerin reimplantasyo-
nu olarak tanimlanan Bentall-De Bono teknigi; MFS
hastalarimin tedavisinde ¢igir agcmistir. Ancak Bentall
ameliyati; uzun stiren ekstrakorporeal dolagim ve

Alindig tarih: 13.03.2013

Kabul tarihi: 05.06.2013

* Tepecik Egitim ve Aragtirma Hastanesi, Anesteziyoloji ve Reanimasyon Klinigi
*# Tepecik Egitim ve Aragtirma Hastanesi, Goglis Kalp Damar Cerrahisi Klinigi
Yazisma adresi: Uzm. Dr. Yiicel Karaman, 234 Sok. No: 12 D: 14 Bornova
35040 Izmir

e-mail: dr_ykaraman@hotmail.com

aortik kross klemp stireleri nedeni ile MFS hastalar1
icin ayn1 zamanda riskli bir ameliyattir. Diger kardi-
yovaskiiler ameliyatlar ile karsilastirildiginda, MFS
gibi multisistem tutulumlari olan hastaliklarda, vent-
rikiiler ve valviiler disfonksiyon varliginda, bobrek
yetmezliginde ve ameliyatin acil oldugu durumlarda
Bentall ameliyatinin erken ve ge¢ donem mortalite,
morbidite ve reameliyat oran1 daha da artmaktadir ©.

Kardiyovaskiiler cerrahide ekstrakorporeal dolagimin
en sik ve en ciddi komplikasyonlarindan birisi de akut
bobrek yetmezligidir. Kardiyopulmoner baypasin sii-
resi uzadikca bobreklerde disfonksiyon gortilme sik-
lig1 ve siddeti de artmaktadir . Preoperatif donemde
normal bobrek fonksiyonuna sahip hastalarda bile
postoperatif donemde % 4 ile 7.7 oraninda bobrek
yetmezligi gelisebilmektedir. Hipotermi ve hipovole-
miye bagh diisiik perfiizyon basinci ile pulsatil olma-
yan kan akimi postoperatif bobrek yetmezliginin en
onemli faktorleri olarak kabul edilmektedir ¢©. Aym
nedenlerle renal transplantasyon yapilmis hastalarda
allogreft bobregin enfeksiyon, disfonksiyon ve greft
rejeksiyon riski daha da yiiksektir 7.

Bu olgu sunumunda; mortalite, morbidite, renal yet-

mezlik ve greft rejeksiyonu riskinin yiiksek oldugu,
acil sartlarda, Bentall ameliyati1 yapilacak, ventrikiiler
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disfonksiyonu ve 3. derece aort yetmezligi bulunan,
1liml diizeyde de olsa renal disfonksiyonu ve bu bob-
regi de tek ve transplantli olan Marfan sendromlu bir
hastanin anestezi yonetimini sunmay1 ve giincel bil-
giler 1s181nda tartismay1 amagladik.

OLGU

Yaklagik 11 ay once g6giis agrisi ile hastaneye bagvu-
ran 31 yasinda, 61 kg agirhiginda, 182 cm boyunda,
Marfan sendromu tanili erkek hastanin ilk yapilan
ekokardiyografisinde assenden aort cap1 4.9 cm, aort
kokii genigligi 2.6 cm, sol ventrikiil end diyastolik
cap1 5,5 cm, ikinci derece aort yetmezligi ve minimal
trikiispit yetmezligi bulunmustu. Diizenli araliklar ile
kontrole gelen hastanin ameliyat 6ncesi yapilan en son
ekokardiyografisinde ise aort ¢apt 5.3 cm, aort koki
genigligi 3.0 cm, sol ventrikiil end diyastolik cap1 6.6
cm, 3. derece aort yetmezligi, disseksiyon olmayan
assendan aort anevrizmasi, sol ventrikil hipertrofisi
ve disfonksiyonu tespit edilmisti. Sag ve nonkoroner
cups’lar fizyone, sol ventrikiil ejeksiyon fraksiyonu
% 55 olan hastanin aort anevrizmasinda biiytime ol-
mas1 ve 5 cm lizerine ¢ikmasi ile aort yetmezliginin
artmast tizerine acil olarak Bentall ameliyati yapilma-
sina karar verilmisti.

Ozgecmisinde 9 yil 6nce kadavradan alinan bébrek
ile renal transplantasyon Gykiisii olan olgunun fizik
muayenesinde; ekstremiteleri normalden uzun, orta
dereceli pektus ekskavatus, eklem hipermobilitesi ve
kemik deformiteleri mevcuttu. Prognatizmi olan an-
cak ytiksek damak bulunmayan ve agiz agikligi nor-
mal olan olgu “Mallampati I olarak degerlendirildi.
Laboratuvar bulgularinda tire 79 mg dl”', kreatinin
2.6 mg dI! idi. Renal transplantasyon nedeniyle sik-
losporin, mycophenolate mofetil ve azathioprineden
olusan ti¢lii immunosupresif tedavi kullanan hastanin
24 saatlik idrar c¢ikist normal siirlardaydi.

Anestezi indiiksiyonu 6ncesi profilaktik olarak 1 g intra-
vendz (IV) ceftriakson ve 40 mg IV prednol uygulanan
hastaya ameliyat masasina alindiginda 3 derivasyonlu
elektrokardiyografi, noninvaziv arter basinci ve perife-
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rik oksijen satlirasyonu monitérizasyonu yapildi. Lokal
anestezi ile sag radial arter kantile edilerek invaziv arter
kan basincit monitorizasyonu saglandi. Anestezi indiik-
siyonunda 5 mg kg™ tiopental sodyum (Pental Sodyum,
LE. Ulagay), 0.5 mg kg atrakuryum (Tracrium, GlaxoS-
mithKline), 1 ug kg fentanil (Fentanyl Citrate, Medite-
ra) uygulandi. Enttibasyon sonrast hastanin EtCO2 30-35
mmHg olacak sekilde solunum parametreleri; %50 FiO,
ve hava karigim, tidal voliim 6-7 mL kg' ve solunum
frekansi 12-14 soluk dk' mekanik ventilasyon destegine
alind1. Anestezi idamesi % 1-2 sevofluran (Sevorane, Ab-
bott), 0.5-1 ug kg' sa! fentanil, 25 ug kg' dk' propofol
(Propofol, Fresenius Kabi) inflizyonu ve aralikli olarak
0.2 mg kg atrakiiryum ile saglandi. Sag internal juguler
venden 7.5 F santral katater ile 8.5 F sheet katater takild:
ve santral venoz basing monitérizasyonu yapildi.

Ameliyat stiresince bobrek perfiizyonunun korunmasi
icin 3 pg kg dk! dopamin (Dopamine, Fresenius Kabi)
inflizyonu, idrar ditirezi icin 80 mg furosemid (Lasix,
Sanofi Aventis) uygulandi. S1vi dengesi i¢in santral ve-
noz basing ve idrar ¢ikigi takibi yapildi. Santral venéz
basing 6-10 mmHg olacak sekilde siv1 inflizyonu, he-
matokrit % 25-27 olacak sekilde eritrosit transfiizyonu
yapildi. Kardiyopulmoner baypas sirasinda perfiizyon
basinci 70 mmHg ve iistiinde tutuldu. 30 dk. aralikli
olarak yapilan arterial kan gazi kontrolleri ile hipoksi,
hiperkarbi, asit-baz, elektrolit, glukoz ve hematokrit
takibi yapildi. Kristaloid, kolloid, eritrosit stispansiyo-
nu, taze donmusg plazma ve gereginde % 8.4 sodyum
bikarbonat uygulandi. Vazopressor ve/veya inotrop
kullanim ile hastanin hemodinamik dengesi saglan-
di. Otuz iki dereceye kadar sogutulan hastanin pompa
stiresi 175 dk., kross klemp siiresi 155 dk. ve toplam
ameliyat stiresi 370 dk.’yd1.

Postoperatif kardiyovaskiiler cerrahi yogun bakim
tinitesine alinan hasta hemodinamik ve cerrahi acidan
stabil oldugundan ve yeterli solunum parametrelerini
sagladigindan ameliyatin bitiminden yaklasik 5,5 saat
sonra ekstiibe edildi. Postoperatif donemde 24 saat 3
png kg' dk' dozunda dopamin infiizyonuna devam
edildi. Hastanin elektrolit ve kan gazi degerleri ilk 12
saatte saat bagi, sonrasinda 4 saatte bir takip edildi.

Tablo 1. Postoperatif kan degerleri ve arteriyel kan gaz1 (AKG) degerleri.

1. giin 2. giin 3. giin 4. giin 5. giin
Ure (mg-dl'") 97 97 100 101 103 107 113 110 102 100 99
Kreatinin (mg-dl") 29 28 28 29 29 3.1 3.1 22 1.8 1.7 1.8
Idrar Osmolalitesi (mOsm/kg) 310 - 300 - 305 - 230 300 420
Idrar Dansitesi 1012 - 1010 - 1008 1006 1010 1012
pH 743 742 742 743 7.44 740 7.44 740 741 1740 7.44
BE (mmol-L") 32 47 -03 44 6.3 -1.6 36 0.6 46 4.1 24
HCO3 (mEg-L™") 279 29.8 240 292 31.2 229 278 254 29.2 283 29.4
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Postoperatif 1. giin 6 saatte bir, 2. ve 4. giinler 12 sa-
atte bir kan BUN, serum kreatinin, idrarda dansite ve
osmolarite takibi yapildi (Tablo 1).

Hastanin iire, kreatinin degerleri postoperatif 3. giin
en yiiksek degeri olan 113 mg dI"!' ve 3.1 mg dI'' de-
gerlerine ulasirken 5. giin ameliyat 6ncesine yakin
degerlerine (99 mg dI"' ve 1.8 mg dI'") dondii. Ame-
liyat sonrasi 6. giin servise nakledilen olgu 8. giin ta-
burcu edildi.

TARTISMA

Marfan sendromu (MFS); diinya genelinde yaklasik
1:10000 oraninda gdriilen ve otozomal dominant gegis
gosteren herediter bir bag dokusu hastaligidir. Fenoti-
pik olarak farkliliklar gostermekle birlikte kardiyovas-
kiiler, solunum, iskelet, okiiler sistem ve cilt tutulumu
ile karakterizedir. Tedavi edilmeyen MFS hastalarinin
ortalama yasam siireleri 32 yildir. Oliim nedeni; kardi-
yovaskiiler sistemin tutulumu sonucu proksimal aorta-
nin ilerleyici olarak geniglemesine bagl olarak geligsen
aort disseksiyonu ve aort riiptiirtidir V.

MEFS hastalarinda profilaktik olarak yapilan assenden
aorta replasmani ameliyatlari bu hastalarda daha uzun
yasam siirelerinin elde edilmesini saglamistir ®. Bu
ameliyatlar aort disseksiyonu olusumunu tam olarak
engellemese de olusma insidansimi belirgin olarak
azaltmaktadir . Bununla birlikte, 6zellikle geng yas-
larda assendan aorta replasmaninin aort kapak replas-
mant ile birlikte yapilmast MFS hastalarinin yagam
stirelerini normale yaklagtirmaktadir (9.

Assendan aortanin ve aort kapaginin kompozit greft
ile degistirilmesi ve koroner arterlerin reimplantas-
yonu Bentall-De Bono teknigi olarak tanimlanmak-
tadir. Tlk olarak yapildigi 1968 yilindan beri orijinal
teknikte birkac degisiklik yapilmis olmakla birlikte
gliniimiizde de biitiin dliinyada yaygin olarak uygulan-
maktadir. Yapilan ¢aligmalara gore assenden aortanin
koruyucu ameliyatlar ile kargilastirildiginda, Bentall
tekniginin MFS hastalarinda hem reameliyat sayisini
azalttig1 hem de kisa ve uzun stireli sonuclarmin daha
iyi oldugu belirtilmektedir .

Kardiyovaskiiler sistemin cerrahi tedavisinde kardi-
yopulmoner baypasin (KBP) yeri tartismasiz olmakla
birlikte ekstrakorporeal dolagim, bircok komplikas-
yon olasiligint da beraberinde getirmektedir. Myo-
kardial disfonksiyon ve ritm bozukluklari, akut bob-
rek yetmezligi, hemoraji, tromboemboli, endokardit,
akut akciger hasaria bagl hafif-orta derecede solu-

num yetmezligi ve noérolojik defisit en sik gdriilen
komplikasyonlardir. KPB stiresi uzadik¢a bu komp-
likasyonlarin goriilme siklig1 ve siddeti de artmakta-
dir @, Bunun diginda aort disseksiyonu, ventrikiiler
ve valviiler disfonksiyon ve sol ventrikiil ejeksiyon
fraksiyonunun % 35 ve altinda olmasi1 komplikasyon
oranini arttirmaktadir . Ameliyatin acil yapilmasi
durumunda mortalite oranlar1 elektif olanlara gore
daha da ytikselmektedir V.

MFS sendromlu hastalarin kardiyovaskiiler cerrahi-
sinde tistiinliik gosteren bir anestezi ajan1 ve yontemi
bulunmamaktadir. Bu hastalarda ameliyat sirasinda
gelisebilecek hipertansiyon anevrizmada disseksi-
yona, hipotansiyon ise koroner iskemiye neden ola-
bilmektedir 1. Bu nedenle anestezi indiiksiyonunun
yavas ve kontrollii bir sekilde yapilmasi, peroperatif
donemde optimum organ perfiizyon basincinin ko-
runmast ve ani hemodinamik degisikliklerin engel-
lenmesi amaci ile yiliksek doz opoid uygulamasi 6ne-
rilmektedir “?. Olgumuzda ise hemodinamik olarak
biiytik dalgalanmalar goriilmedigi icin yiiksek doz
opioid uygulamasi yapilmamis olmakla birlikte hem
indiiksiyonda hem de peroperatif dénemde dikkatli
ve kontrollii bir opioid uygulamasi ve infiizyonu uy-
gulanmugtir. Indiiksiyonda 1 ug kg bolus ve pero-
peratif 0.5-1 pug kg' sa! fentanil ile 25 pug kg' dk'!
propofoliin infiizyon seklinde kullanildig1 hastada
hemodinamik bir sorun yasanmamuisgtir.

Acik kalp cerrahisi sonrasi goriilen en ciddi komp-
likasyonlardan olan akut bobrek yetmezligi; preo-
peratif donemde normal bobrek fonksiyonuna sahip
hastalarda bile postoperatif dénemde % 4 oraninda
goriilebilmektedir. KBP siiresi arttikca ve KBP sira-
sinda 60 mmHg altindaki diistik perfiizyon basinci ile
bu diistik perflizyon periyotlarinin uzunlugu postope-
ratif bobrek yetmezligi goriilme insidansinin artma-
sinda en 6nemli faktor olarak kabul edilmektedir ©.
Hipotermi, nonpulsatil sirkulasyon, diistik kardiyak
output sendromu ile kanamaya bagli hipotansiyon ve
hipovolemiye baglh perfiizyon bozukluklari1 gibi ne-
denler 6zellikle renal transplant hastalarinda infeksi-
yon ve greft rejeksiyon riskini arttirmaktadir . Tip 1
diabetes mellitiis, hipertansiyon, 65 yas tstl, major
vaskiiler cerrahi, arteriyel hastaliklar, genetik predis-
pozisyon, nefrotoksik ajan kullanimi, aminoglikozid
antibiyotikler ve NSAI ilaclar kardiyovaskiiler cer-
rahi sonrast renal disfonksiyon ile iligkili preoperatif
risk faktorleri olarak tanimlanmaktadir. Perioperatif
risk faktorleri ise en ¢ok hipovolemi, hipotansiyon ve
embolidir. Bobregin mediiller bolgesindeki nefronla-
rin hasart en sik hipoksiye bagl olarak gelismektedir
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ve bu durum akut tubuler nekrozun en yaygin nedeni
olarak kabul edilmektedir 1?.

Kapak cerrahisi ile beraber ya da sadece koroner re-
vaskiilarizasyon uygulanan 2000 hastay1 igeren ¢ok
merkezli bir ¢alismada; postoperatif renal yetmezlik
gelisme oran1 % 7.7, diyaliz gerektiren renal yetmezlik
gelisme orant ise % 1.4 olarak bulunmusgtur. Mortalite
orani renal yetmezlik olmayanlarda % 0.9, yetmezligi
olanlarda % 19, diyaliz gerektiren yetmezIligi olanlarda
ise % 63 olarak belirtilmektedir ©. Kardiyopulmoner
baypas cerrahisi geciren 5000 hastay1 iceren bir diger
caligmada da postoperatif dializ gerektiren bobrek yet-
mezligi gelisme oran1 % 1.9 ve bu hastalardaki morta-
lite orani ise % 64 olarak bulunmusgtur 4.

Caligmalar arasinda farkliliklar olmakla birlikte ge-
nel olarak postoperatif renal yetmezlik tanisinda 3
yararli kriter kullanilmaktadir. Preoperatif serum
kreatinin diizeyi normal olanlarda postoperatif se-
rum kreatinin diizeyinin 2 mg/dl’nin lizerine ¢ikma-
s1, preoperatif serum kreatinin diizeyi normal ya da
yliksek olanlarda ise postoperatif >0,5 mg/dl ya da
% 50’den daha fazla yiikselmesidir ‘?. Dokuz yil
once kadavradan alinan bobrek ile renal transplan-
tasyon yapilan olgumuzun ameliyat oncesi serum
kreatinini 2.6 mg dl"!' idi. Ameliyatdan sonraki ilk
3 giin igerisinde en yiiksek 3.1 mg dl! olarak 6l¢ii-
len serum kreatinin diizeyi 5. giin ameliyat oncesi
degerlerine donmuistiir. Bu kriterlere gore degerlen-
dirdigimizde, postoperatif serum kreatinin degeri
preoperatif degerlere gore % 20 artig gosterdigi icin
hastamizda 6nemli bir renal disfonksiyon gelisme-
digini soyleyebiliriz.

KBP sirasinda renal kan akimint koruyacak cesitli
ajanlar veya yontemler onerilmektedir. Dopaminin
dopaminerjik reseptor dozunda 2-3 ug kg' dk! in-
flizyonu, fenodopam, ACE inhibitorleri, prostaglan-
dinler, renal arteriyel sempatoliz icin torakal epidural
anestezi, vazodilatatorler, izovolemik hemodiliisyon,
furosemid ve mannitol kullanimi bunlar arasinda
sayilabilir Y. Biz de olgumuzda ameliyat siiresince
dopamin 3 pg kg' dk! infiizyonu kullandik. Ameli-
yat sonrasi hastamizin kreatinin diizeyi; preoperatif
degerleri ile kargilagtirildiginda postopratif renal dis-
fonsiyon sinirlart iginde bulunmayacak sekilde % 20
oraninda artig gosterdi.

Renal transplantli hastalarda immunosupresif te-
daviye bagli; infeksiyona yatkinlik, kanama egi-
liminin artmasi ve yara iyilesmesindeki sorunlar
ile kardiyopulmoner baypas cerrahisinin bobrek
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tizerinde yarattig1 olumsuz etkiler, kardiyovaskiiler
cerrahi sonrasit allogreft bobregin kaybina neden
olabilecegi gibi mortalite ve morbidite oranini da
arttirmaktadir. Renal transplantli hastalarda kardi-
yovaskiiler cerrahi sonrast % 17,5-19 gibi yiiksek
oranda infeksiyon goriildiigli ve bunun nedeninin
hastalarin yogun immunsiipresyon tedavi almalari
ile anestezi indiiksiyonu oncesi kullanilan stres doz
steroid oldugu belirtilmektedir “9. Enfeksiyondan
korunmak amaciyla, bobrek islevleri géz ontlinde
bulundurularak uygun antibiyotik kullanimi 6neril-
mektedir. Olgumuzda da stres doz steroid kullanil-
mis olmakla birlikte, postoperatif donemde seftri-
akson antibiyoterapisi uygulanmig ve enfeksiyona
rastlanmamistir.

Preoperatif donemde renal transplantasyon yapilmig
ve bobrek iglevleri bozuk olan hastalarin postope-
ratif donemde bobrek kaybi ile karsilagma riskleri
daha ytiksektir. Bu hastalarda peroperatif donemde
renal perfiizyonu bozmamak icin hipotansiyondan
kacinmanin, dikkatli bir santral vendz basing takibi
yapmanin ve miimkiin ise nefrotoksik ilaclardan ka-
cimmmanin bobrek kaybini azaltacagi belirtilmektedir
U9 Olgumuzun ameliyat 6ncesi bobrek fonksiyonlari
kabul edilebilir sinirlarda olmakla birlikte, yapilacak
ameliyatin ekstrakorporeal dolasim ve aortik kros
klemp stirelerinin (175 dk., kros-klemp stiresi 155
dk.) uzun olmasi postoperatif renal disfonksiyon ile
bobrek kaybi olasiligimi arttirmaktadir. Hastamizda
ameliyat sonrast 40 mg/giin oral furosemid ile yeterli
idrar ¢ikigt saglanmis, ancak tre, kreatinin degerleri
postoperatif 3. giin en yiiksek degeri olan 113 mg dI"!
ve 3.1 mg dI' degerlerine ulagsmig, 5. giin ameliyat
oncesine yakin degerlerine (99 mg dI"!' ve 1.8 mg dl!)
donmiistiir (Tablo 1).

Anestezi, kardiyovaskiiler cerrahi, transplant cerrahi-
si ve immunstipresif tedavideki gelismeler, giintimiiz-
de ileri kardiyak ve renal problemleri olan hastalarin
da major cerrahi ameliyatlar gecirebilmesine olanak
saglamisgtir.

Sonug¢ olarak, bu olgu sunumunda olusabilecek
komplikasyonlar ve riskler nedeniyle hastanin ve
ameliyatin gerektirdigi preoperatif degerlendirme,
peroperatif ve postoperatif izlem ve uygulamalarin
dikkatli ve titiz bir sekilde uygulanmasi ile mortali-
te, morbitide ve bobrek kaybi riskinin en aza indiri-
lebilecegi, renal transplantasyon yapilmis MFS has-
talarinda Bentall ameliyatinin oldukea titiz, dikkatli
ve etkin bir anestezi yonetimi gerektirdigi sonucuna
varilmistir.
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