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Olgu Sunumu

Miyotonik Distrofi Tip 1 ve Tip 2’li Iki Hastada
Spinal Anestezi Deneyimlerimiz: Olgu Sunumu
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OZET

Giris: Miyotonik Distrofiler (MD), konjenital baslan-
gich Tip I ve erigkin baslangich Tip 11 olarak 2 grupta
incelenmektedir. MD’li hastalarda miyotoninin sidde-
tinden bagimsiz olarak tiim organ sistemleri etkilene-
bilmektedir. Bu nedenle perioperatif donemde artmug
anestezi riski mevcuttur.

Olgu 1: Tip I MD’li 26 yasinda erkek hastaya spinal
anestezi altinda pilonidal siniis cerrahisi yapimast
planlandi. Ameliyat odasinda spinal anestezi uygulan-
diktan sonra bagsaril bir cerrahi islem uygulandh.

Olgu 2: Tip 11 MD’li 31 yasinda kadin hastaya spinal
anestezi altinda ag¢ik miyomektomi yapilmast planlan-
di. Ameliyat odasinda spinal anestezi uygulandiktan
sonra basaril bir cerrahi islem wygulandi. Her iki has-
tada da perioperatif donemde herhangi bir komplikas-
yonla karsilagilmadh.

Tartisma: MD’li hastalarda yaygin kullanilan aneste-
zik ilaglara karst yanit normal populasyonda bekle-
nenden farkhdir. Intravenoz (IV) anesteziklere karst
artnus hassasiyet soz konusudur. Perioperatif opioid
uygulamalart sirasinda solunum depresyonu riski
yiiksektir. Hastalarda kas gevseticilere duyarlilik da
artmugtir, siiksinilkolin uygulamast miyotoniyi tetik-
leyebilir. Bununla birlikte propofol enjeksiyon agrist,
ameliyat odasinda agri, stres ve hipoterminin indiik-
ledigi miyotoni goriilebildiginden bu durumlara karst
onlem alinmalidur. Uygun olgularda rejyonel anestezi
yontemlerinin, gerektiginde diisiik dozda 1V sedatif
ilaglarla kombine edilerek uwygulanmast onerilmekte-
dir. Norostimulasyon sirasinda miyotoni gozlenebile-
cegi ve kas hipertrofisi sonucunda ultrason ile siniri
saptamak zorlagabilecegi icin giincel wygulamada pe-
riferik sinir bloklart yerine santral noroaksiyel blok-
lar tercih edilebilir.

Anahtar kelimeler: miyotonik distrofi, spinal anestezi,
preoperatif degerlendirme,
anestezi yonetimi

SUMMARY

Our Experience with Spinal Anesthesia in two Cases
with Myotonic Dystrophy Types 1 and 2: Case Report

Introduction: Myotonic dystrophy (MD) is classified
into two groups: Type I with congenital onset, type
II with adult onset. All organ systems can be affected
regardless of the severity of myotonia among patients
with MD with resultant increase in anesthesia-related
complications during perioperative period.

Case 1: 26-year-old man with MD type I had pilonidal
sinus to be operated under spinal anesthesia. Spinal
anesthesia was performed in the operating room and a
successful surgical procedure was performed.

Case 2: A 31-year-old woman with MD type Il was
scheduled for an open myomectomy under spinal an-
esthesia. Spinal anesthesia was performed in the op-
erating room and successful surgical procedure was
performed. Neither of two cases had any complications
during the perioperative period.

Discussion: Response to commonly used anesthetic
drugs is different than expected in MD patients when
compared to normal population. There is an increased
sensitivity to intravenous (1V) anesthetic agents. Risk
of respiratory depression during perioperative period
is also high with injectable opioid. Sensitivity to muscle
relaxants is also higher and succinylcholine can trigger
myotonia. Propofol injection pain, stress, hypothermia
and pain felt in the operating room may also induce
myotonia, so necessary precautions must be taken. In
suitable cases, regional anesthesia combined with low
dose 1V sedative medications is recommended. Since
myotonia may be observed during neurostimulation,
and it might be difficult to identify the nerve with ultra-
sonography after muscle hypertrophy,central neuraxial
blocks might be preferred over peripheral nerve blocks
in current practice.
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GIRIS
Miyotonik Distrofi (MD); kaslarda miyotoni ve dist-
rofi ile seyreden, miyotoninin siddetinden bagimsiz

olarak tlim organ sistemlerini etkileyen coklu sistem
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hastaligidir 2. Tip I (Steinert Hastaligi) ve Tip 1I
(Proksimal Miyotonik Miyopati (PROMM)) olarak 2
alt gruba ayrilir. Tip I ve II benzer 6zellikler goster-
se de, Tip II'nin erigkin baglangicli olmas: ve daha
ilimli seyretmesi en onemli 6zelligidir. Baz1 Tip 1II
olgulart ani kardiyak 6liim gozlenene kadar yagam-
larina normal olarak devam edebilmektedir. Tip I’in
ise konjenital, cocukluk ¢agi ve eriskin baslangigh
formlart mevcuttur. Konjenital formda hastalarda fe-
tal donemden itibaren hareketlerde azalma gozlenir-
ken, dogumda hipotonik infant ve tipik miyopatik yiiz
goriiniimii mevcuttur ', Anestezi uygulamasi sirasin-
da intravenoz (IV) anesteziklere kars1 asir1 duyarlilik
olmasi, tetikleyici anestezikler, cevresel faktorler ve
postoperatif agr1 ile miyotoni goriilebilmesi, yandag
hastalik mevcudiyeti ve ¢oklu sistem tutulumu anes-
tezistin perioperatif donemde dikkatli bir anestezi
plani yapmasini gerektirir . Yazimizda MD Tip 1
ve II’li 2 hastada basarili bir sekilde uyguladigimiz
spinal anestezi deneyimimizi literatiir 1518inda tartis-
may1 amacladik.

OLGULAR

Olgu 1: Pilonidal sinus cerrahisi planlanan 26 ya-
sinda erkek hasta anestezi poliklinigimize bagvurdu.
Hastanin oykiisiinde Tip I MD oldugu ve dogum-
dan itibaren ilgili boliimler tarafindan (pediyatrik ve
erigkin noroloji/kardiyoloji) siirekli kontrollerinin
yapildig1 6grenildi. Tip I MD ile uyumlu pozitif kas
biyopsisi sonucu olan hastanin fizik muayenesinde
ekstremitelerinde proksimal kas hipertrofisi mevcut
olup, laboratuvar degerlendirmelerinde kreatin kinaz
(CK) yiiksekligi (CK=448, Referans Degeri:22-200
IU/L) disinda 6zellik yoktu. Preoperatif Elektrokardi-
yografi (EKG) ve Ekokardiyografi (EKO) degerlen-
dirmelerinin normal oldugu goriildii. Hastaya ASA
IIT anestezik risk ile spinal anestezi altinda pilonidal
siniis cerrahisi planlandi. Ameliyat odasinda spinal
anestezi hazirliginin yani sira gereksinim hélinde
genel anestezik ilaclar, kas gevsetici (rokuronyum
bromiir (Esmeron® 50 mg/mL flakon, Schering-
Plug, Hollanda))-sugammadeks (Bridion® 200 mg/2
mL flakon, Schering-Plug, Istanbul) -Train-of-Four
(TOF) cihazi (TOF-Watch Organon® Dublin-Ireland)
hazir bulunduruldu. Ameliyat masasina énceden 1siti-
c1 blanket yerlestirildi. Cerrahi 6ncesi hastaya EKG,
pulse oksimetri, noninvaziv kan basinci ve aksiller 1s1
monitorizasyonu yapildi. Onceden viicut 1s1sina kadar
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1s1tilmus kristalloid sivi (%0.,9 NaCl ) takildi. Midazo-
lam 1 mg IV uygulandiktan sonra hasta sol lateral de-
kiibit pozisyona alinarak orta hat L.3-4 araligindan 27
G spinal igne ile 15 mg % 0,5 hiperbarik bupivakain
uygulandi ve prone pozisyona alindi. T10 dermatom
seviyesinde duyusal blok saglandiktan sonra cerrahi
isleme izin verildi ve 55 dk. siiren ameliyat boyunca
hastanin vital bulgulart stabil seyretti. Postoperatif
ayilma odasinda sorunsuz olarak 2 saat gdzlenen has-
tanin postoperatif 4. saat takibinde motor ve duyusal
blogun tamamen ortadan kalktig1 gézlendi.

Olgu 2: Laparoskopik miyomektomi planlanan 31 ya-
sinda kadin hasta anestezi poliklinigimize bagvurdu.
Daha 6nceden tan1 konulmug herhangi bir kas hasta-
181 olmayan ancak 6ykiisiinde kalca ve omuz kusa-
gin1 tutan siirekli kas gii¢siizliigii tarif eden hastadan
CK seviyesi istendi. CK’nin normal sinirdan yiiksek
(2146 TU/L) oldugunun goriilmesi ve kiz kardesinde
de ayn1 oykiiniin bulunmast nedeniyle olasi bir kas
hastalig1 siiphesi ile hasta noroloji klinigine yonlendi-
rildi. Tetkikleri tamamlanarak Tip II MD tanis1 konu-
lan hasta poliklinigimizde yine degerlendirildi. MD
tanis1 kondugu icin ek kardiyoloji konsultasyonu is-
tendi. Hastanin fizik muayenesinde kas hipertrofisi ve
CK yiiksekligi disinda EKG ve EKO degerlendirme-
leri ile beraber, diger laboratuvar sonuglarinin normal
oldugu goriildii. Hastaya ASA III anestezik risk ile
spinal anestezi altinda agtk miyomektomi planlandi.
ik hastamizda oldugu sekilde ameliyat odasi hazir-
181 ve standart monitorizasyonu yapilan hasta, 2 mg
midazolam IV uygulandiktan sonra, oturur pozisyona
alinarak orta hat L.3-4 araligindan 27 G spinal igne ile
15 mg %0.5 hiperbarik bupivakain uyguland: ve li-
totomi pozisyonuna alindi. T4 dermatom seviyesinde
duyusal blok saglandiktan sonra cerrahi isleme izin
verildi. Toplam 75 dk. siiren ameliyat boyunca hasta-
nin vital bulgular stabil seyretti. Postoperatif ayilma
odasinda sorunsuz olarak 2 saat gozlenen hastanin
postoperatif 3. saat takibinde motor ve duyusal blo-
gun tamamen ortadan kalktig1 gézlendi.

Ek analjezik gereksinimi i¢in ilk dozu postoperatif
ay1lma odasinda yapilmak iizere IV olarak 4x100 mg
tramadol HCL (Contramal HCI® 100 mg/2 mL Mefar
Ilag Istanbul-Tiirkiye) ve 4 x 1 gr dipyrone (Adepiron®
1 g/2 mL ADEKA fla¢ Samsun-Tiirkiye) uygulanan
hastalar postoperatif 1. giin sorunsuz olarak taburcu
edildiler.
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TARTISMA

MD’li hastalarda anestezi uygulamalari iyi bir teorik
bilgi, deneyim ve dikkatli bir anestezi plan1 gerektirir
Bl Bu hastalarda genel anestezide siklikla kullani-
lan ilaclara yanit normal populasyonda beklenenden
farklidir. Bunun yaninda ¢igneme ve yutma sorunlari,
diyafram ve solunum kaslarinda zayiflama, uzamig
gastrik bosalma siiresi, santral apne ve obstriiktif
uyku apnesi kronik aspirasyon ve pnoémoniye zemin
hazirlar. Preoperatif kardiyomiyopati, kardiyak iletim
defektleri, kapak anomalileri indiiksiyon sonrasi de-
rin hipotansiyon ve bradikardiyi tetikleyebilir (!,

Preoperatif degerlendirme amactyla anestezi polikli-
nigine gelen tiim hastalarin ayrintili 6ykiisii ve aile
oykiisii  sorgulanmalidir. Ozellikle soygegmisinde
ailede kas hastalif1 Oykiisii, 0zge¢misinde neonatal
donemde hipotoni, artrogripozis (¢ogul konjenital
kontraktiir), gecikmis motor gelisim (6rn. yiirimenin
2 yastan sonra gerceklesmesi), agrili kas kramplari,
genel anestezi sonrast uzamis kas gevsetici oykiisii ve
genel anestezi veya egzersiz sonrasi kola rengi idrar
goriilme Oykiisii sorgulanmalidir 1. Fizik muayene-
de asimetrik kas atrofisi - zayiflig1 veya kontraktiirii,
ifadesiz yiiz sekli, ylirlime bozuklugu, EKG degerlen-
dirmesinde A-V ileti bozuklugu veya istirahatte tagi-
kardi, laboratuvar bulgularinda asemptomatik CK,
Aspartat Aminotransferaz, Alanin Aminotransferaz,
laktat yiiksekligine dikkat edilmelidir. Kas hastaligi
stiphesi olan her hasta oncelikle noroloji tarafindan
degerlendirilmeli ve konsultasyonlar1 sonuglandiril-
malidir. Kas hastalig1 tanisi konuldu ise ameliyat 6n-
cesi kesinlikle ayrintili kardiyak degerlendirme, solu-
num ve kas fonksiyon degerlendirmelerinin yapilmasi
onerilmektedir 3. Tip I MD tanisi olan ilk olgumuz
noroloji ve kardiyoloji tarafindan diizenli takip edil-
mekte ve ekstremitelerde proksimal kas hipertrofisi
disinda patolojik bir bulgusu bulunmamaktaydi. Po-
liklinigimize bagvuran 2. olgumuzun ise Tip II MD
tanisi anestezi oncesi dndegerlendirme sonrast kondu
ve Oneriler dogrultusunda istenen ek kardiyoloji kon-
sultasyonunda patolojik bir bulgu saptanmadi.

Barbitiiratlar, propofol, benzodiazepinler ve opioidler
gibi intravendz anestezik ilaglara karst MD’1i hasta-
larda duyarlilik artmigtir. Literatiirde 1 mg/kg propofol
enjeksiyonu sonrasi 4 saat apne gelisen olgular bildi-
rilmigtir . Anestezi uygulamasi sirasinda kas gevse-

ticilere karg1 artmig hassasiyet s6z konusudur ve kas
gevsetici kullanim1 zorunluysa kisa etkili kas gevse-
ticilerin kesinlikle sinir kas kavsagi monitorizasyonu
esliginde, kiiciik artan dozlar seklinde kullanilmasi
ve olabiliyorsa kas gevsetici seciminde rokiironyuma
oncelik verilerek sugammadeks ile antagonizasyonun
saglanmasi Onerilmektedir. Kas gevsetici kullanirken
siiksinilkolinin neden oldugu fasikiilasyonlar miyoto-
niyi tetikleyebileceginden kullanimindan kag¢inilma-
lidir 2591, Her iki hastamizda da gereksinim halinde
genel anestezi uygulamasi ve kas gevsetici kullanimi
gerekebileceginden rokuronyum-sugammadeks ve
sinir stiimiilatoriinii ameliyat odasinda hazir bulun-
durduk.

Miyotonik distrofili hastalarda malign hipertermi
(MH) gelisme riski normal populasyondan yiiksek ol-
madigindan volatil anestezikler indiiksiyon ve idame-
de kullanilabilir . Total intraventz anestezi (TIVA)
ilk tercih olmamakla beraber, TIVA uygulanacaksa
intravendz anesteziklerin tiim bu bilgiler 15181inda
dikkatli ve titre edilerek diisiik dozlarda kullanilmas:
gerekliligi karsimiza genel anestezi sirasinda uyanik-
lik ve farkindalik gibi istenmeyen durumlar ortaya
cikarmaktadir. Bu durumdan kaginmak igin anestezi
derinligi kesinlikle monitorize edilmelidir 1"!.

Perioperatif donemde MD’li olgularda cerrahi sti-
mulasyon, elektrokoterizasyon ve propofoliin neden
oldugu agr1 sonrast veya soguga bagl hipotermi so-
nucu miyotoni tetiklenebilir. Bu nedenle perioperatif
donemde 1sitict blanket kullanimi yaninda, ameliyat
odas1 ve hastaya verilecek sivilar da sitilmali ve
hastada yeterli postoperatif analjezi saglanmalidir.
Iyatrojenik hipertermiden kaginmak igin 1s1 monito-
rizasyonu yapilmalidir. Miyotoni gerceklesirse kas
gevseticiler, rejyonel anestezi yontemleri veya perife-
rik sinir bloklarimin bu durumu geri dondiiremeyecegi
bilinmelidir "', Biz de bu bilgiler 1s18inda hastamiz-
da perioperatif donemde hipotermi veya iyatrojenik
hipertermiden kacinmaya calistik.

Intravenoz anestezik ilaclara degisken yamtlar nede-
niyle uygun hastalarda, genel anestezi ile kombine
veya tek basina rejyonel anestezi yontemleri tercih
edilmektedir ™. Rejyonel anestezi sonrasinda sem-
patik blokajin neden oldugu hipotansiyonu engel-
lemek icin hastalarda perioperatif donemde uygun
hidrasyon saglanmalidir P!, Periferik sinir bloklari ile
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ilgili yaymlar sinirli olmakla birlikte norostimulasyo-
nun miyotoniye neden olabilecegi ve ultrason ile kas
ekojenitesinin artmig olmasi nedeniyle sinirleri ayirt
etmenin zor oldugu bildirilmektedir . Santral noro-
aksiyel bloklar (spinal/epidural blok) periferik sinir
bloklarma gore simdilik daha iyi bir tercih olarak go-
riilmektedir. Stipheli kas hastalif1 olasiligi bulunan
uygun hastalarda rejyonel anestezi yontemleri kulla-
nilabilmektedir M1,

Sonug olarak, MD’li 2 olguda ayrintili perioperatif
degerlendirme ve hazirlik sonrasi yapilan bagarili
spinal anestezi ve cerrahi uygulama ile perioperatif
komplikasyonlardan kaginilabilinecegini olgulari-
mizda gozledik. Anestezi uygulamasinda perioperatif
komplikasyonlardan ka¢imnmak icin 6zellikle MD’li
uygun olgularda rejyonel anestezi yontemlerinin ilk
tercih olarak secilmesi gerektigini diisiiniiyoruz.
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