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OZET

MELAS sendromu mitokondrial miyopati,
ensefalopati, laktik asidoz ve stroke benze-
ri epizodlarla karakterize olan mitokondriyal
dizeyde nokta mutasyonu sonucunda geli-
sen bir hastaliktir. MELAS sendromu tanisi
olan hastalarda cerrahi ve anestezi uygula-
malari hastalarin hipotermi, metabolik asi-
doz ve malign hipertermi gibi klinik durum-
lara yatkin olmalari nedeniyle 6zellik olustu-
rur. Sendromun tablosuna siklikla diyabetus
mellitus ve kardiyak iletim anomalileri eslik
eder ve durumu daha da karmasik hale geti-
rir. Bu yazida elektif tiroidektomi operasyo-
nu geciren ve diyabetus mellitus, hipertrofik
kardiyomiyopati tanilarinin eslik ettigi ME-
LAS sendromlu bir olguda anestezi yonetimi
sunulmus ve anestezik yaklagim tartigiimig-
tir.

Anahtar Kelimeler: MELAS Sendromu; Ge-
nel Anestezi; Laktik Asidoz

ANESTHESIA MANAGEMENT OF A CASE
WITH MELAS SYNDROME

ABSTRACT

MELAS syndrome is a disease which dele-
vops as a result of point mutation on mito-
chondrial level and characterized with mi-
tochondrial myopathy, lactic acidosis and
stroke like episodes. Surgical and anest-
hesia procedures on MELAS syndrome di-
agnosed patients exhibites special featu-
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res since these patients present tendency
towards clinical situations such as hypot-
hermia, metabolic acidosis and malign hy-
perthermia. Syndrome frequently co-exists
with diabetes mellitus and cardiac conduc-
tion anomalies and this makes the situation
more complicated. In this paper, anesthe-
sia management for elective thyroidectomy
operation in a MELAS syndrome case with
co-existing diabetes mellitus, hypertrophic
cardiomyopathy diagnoses is presented and
anesthetic approach is discussed.

Key Words: MELAS Syndrome; General
Anesthesia; Lactic Acidosis

GIRIS

Mitokondrial miyopati, ensefalopati, laktik
asidoz ve stroke benzeri epizodlarla karak-
terize olan MELAS sendromu, mitokondriyal
DNA’'da nokta mutasyonu sonucu gelisen
ve mitokondriyal respiratuvar zincirde bo-
zulmalara yol acan genetik bir bozukluk so-
nucunda ortaya cikar'.Bu sendromun goril-
digu hastalarda multisistemik semptomlar
ortaya cikmakla birlikte sik olarak bilissel,
neromuskuler, metabolik, kardiyak, hepatik
ve gastrointestinal disfonksiyonlar go6rul-
mektedir. Hastalarda genel olarak kas at-
rofileri, gérme ve duymayla ilgili problemler,
kooperasyon ve iletisimi bozan erken de-
mans bulgulari gozlenir2.

Hastalarda sendroma siklikla kardiyak iletim
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bozukluklari (Wolf Parkinson White preeksi-
tasyon sendromu, kardiyak iletim bloklar),
kardiyak miyopatiler ve diyabet eslik eder.
MELAS sendromu tanisi alan hastalarda
anestezi uygulamasi laktik asit yuksekligi,
néromuskuler ajanlara yanit farklihgr ve ma-
lign hipertermi gelismesi nedeniyle aneste-
zistler acisindan 6zel dikkat/tedavi gerekti-
ren bir durum olusturur®s.

Bu sunumda tiroid cerrahisi gecirmesi plan-
lanan MELAS sendromlu bir olguda genel
anestezi uygulamasi nakledilerek anestezi
y6netimi tartigiimigtir.

OLGU

Tiroid papiller tiroid ca nedeniyle total ti-
roidektomi ve bilateral boyun diseksiyonu
planlanan 36 yasindaki erkek hasta bolu-
mumuize anestezi agisindan preoperatif de-
gerlendiriime amaciyla danisildi. Oykusiinde
migren tipi basagrilari, afazi ve epilepsi ile
karakterize ensefalit ataklari bulunan hasta-
ya dort yil dnce yapilan lomber ponksiyon-
da laktik asit yuksekligi saptanmasi ve kas
biyopsileri sonucunda MELAS tanisi konul-
dugu 6grenildi. Es zamanh olarak tip 2 diya-
betus mellitus ve non-obstruktif hipertrofik
kardiyomyopati tanilari bulunan hastanin bu
nedenle oral antidiyabetikler ve metoprolol
kullanmakta oldugu 6grenildi. Hastanin fizik
muayenesinde miyopatisi nedeniyle ylrime
bozuklugu oldugu tespit edildi. Fizik muaye-
nede baska bir bozukluk saptanmadi.

Preoperatif laboratuar tetkiklerinde platelet
sayiminin 312.000 mm3/dL olmasi disinda
tam kan sayiminda anormallik yoktu. Preo-
peratif aclik kan sekeri, BUN, kreatinin, ALT,
AST ve elektrolit dizeylerinin de normal si-
nirlar icerisinde oldugu tespit edildi.

Operasyon salonuna alindiktan sonra elekt-
rokardiyografi, periferik oksijen satirasyonu
ve non-invaziv kan basinci monitérizasyonu
yapilan hastaya anestezi indiksiyonu pro-
pofol ve rokuronyom ile yapildi ve aneste-
zi idamesinde %50:50 O,/Hava karigimi ile
propofol ve remifentanil inflzyonu uygulandi
ancak rokuronyum idame dozundan kaginil-
di. Induksiyon sonrasinda invaziv arter kan
basinci monitérizasyonu ve santral vendz
kanulasyon gerceklestirildi. Arteryal hattan
alinan ilk kan gazinin 6érneklemesinde pH
7.44, Laktat dizeyinin 4.1 m/Mol/L oldugu
belirlendi. Aralikh takiplerle arteryel pH ve
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laktat dizeyi izlemleri gerceklestirildi. Pero-
peratif izlem siresince 6lcllen en disuk pH
degeri 7,18 ve en ylksek laktat degeri 11,4
olarak gerceklesti. Intraoperatif slirec¢ iceri-
sinde hipotansif dénemlerde hastaya %0.9
NaCL ve % 5 deksroz solusyonu ile sivi teda-
visi uygulandi. Santral ven6z basing ve idrar
debisi izlenerek yeterli sivi resisitasyonu ya-
pilmasina karsin hipotansiyonun devam et-
tgi dénemde kisa sureli dopamin inflzyonu
uygulandi. Arteryel kan gazi incelemesinde
metabolik asidoz olan dénemlerde araliklar-
la NaHCOS intraven6z olarak uygulandi. Sa-
atlik takiplerle kan glukoz dizeyi izlendi ve
glukoz seviyeleri 120-180 mg/dL arasinda
olacak sekilde kristalize insulinle tedavi edil-
di. Dort saat slren operasyon sonrasinda
metabolik asidozu devam eden hasta anes-
tezi sonrasi bakim Unitesine alindi. Anestezi
sonrasl bakim Unitesinde NaHCO3 uygu-
lamasina devam edilen hastada metabolik
asidozun duzelmesi, vital bulgularin stabil
olmasi ve laktat dizeylerinin de dusus egili-
minde oldugunun tespit edilmesi sonrasinda
hasta postoperatif 3. saatte ekstibe edildi.
Daha sonraki izlem siresince ilave bir sorun
gelismeyen ve servise transfer edilen hasta
postoperatif 4. glinde sorunsuz bir sekilde
hastaneden taburcu edildi.

TARTISMA

MELAS sendromu genc¢ yaslarda demansa
neden olan ensefalopati, epilepsi ve stroke
benzeri klinikle karakterize mitokondrial bir
bozukluktur. Tekrarlayan basagrilari ve kus-
ma sik goérultr. En énemli laboratuar bulgu-
su laktik asidozdur?. Bilgisayarli tomografi
ve Manyetik Rezonans gdrintileme bulgu-
lari genelde serebral infarkt veya atrofiyle
uyumlu olmasina ragmen patoloji emboli
veya hemorajiden ¢cok serebral dokunun me-
tabolik ihtiyaclarinin karsilanamamasidir?®.

Metabolik infarkt olarak adlandirilan bu du-
rumun cerrahinin yarattigi stres nedeniyle
daha da bozulabilecegi anestezistler tarafin-
dan unutulmamahdir.

Melas Sendromunun bir diger tutulumuda is-
kelet ve kalp kasinda gérulmektedir. Iskelet
kasinda tutulum myopati ve kaseksiye se-
bep olurken, kalp kasi tutulumlarn kardiyak
ileti bozukluklariyla hipertrofik kardiyomyo-
patiye neden olabilmektedir’.

MELAS sendromu tanisi alan her olguda



rastlanmayan bu durum sunulan olguda
tabloya eslik etmekteydi ve bu hastada iz-
lenen peroperatif slre¢ icerindeki hipotansif
dénemlere de 6nemli katkida bulunan fak-
torlerden birisi olarak olarak degerlendirdik.
Bazi MELAS sendromlu olgularin preoperatif
ddénemde taninmadigi ve bu hastalarda ciddi
intraoperatif etkilerin tespit edilmeden vaka-
nin sonlandigi bidirilmistir3.

Olgumuzda kardiyomiyopatinin de bulunma-
sI nedeniyle bu hastada santral venéz kanu-
lasyon ve santral ven6z basing (SVB) takibi
gerceklestirildi. SVB’In slrekli izlenerek int-
ravendz sivi tedavisinin SVB rehberliginde
yapilmasi ve inotropik destegin de yeterli
dolum basinglari saglandiginda uygulanmasi
bu hastada hipotansiyonun tedavisinin op-
timal yapilabilmesini kolaylastirici bir etmen
olmustur. Invaziv ya da non-invaziv kardiyak
debi dlcimuU gibi sofistike sayilabilecek mo-
nitérizasyon yéntemleri bu tlr kardiyomiyo-
patisi hastalarda anestezistlerin tedavi su-
recini daha hassas ydnetmelerine yardimci
olabilir®.

MELAS’a benzer sekilde mitokondriyal me-
tabolizmada bir bozukluk sonucunda or-
taya cikan Malign Hipertermi sendromu,
yUksek mortalite riski ve kisith tedavi ola-
naklari nedeniyle nedeniyle anestezistlerin
karsilasmaktan endige ettikleri bir tablodur.
MELAS sendromu ile Malign Hipertermi ris-
ki arasinda Melas’a 6zglu olmamakla birlikte
mitokondrial myopatilerin maling hiperter-
miyi tetikleyecegi dislincesiyle bu hastalar-
da depolarizan kas gevsetici ajan ve volatil
anesteziklerden kaciniimaktadir®?®.

Hastamizda da bu nedenle total intraven6z
anestezi yontemi tercih edilmig, uzamis ne-
romuskuler blok endisesiyle non depopari-
zan kas gevsetici ajan titre edilerek uygu-
lanmistir. Melas sendromlu olgularda %93
oraninda gorllen laktik asidoz mitokonride
glukozun oksidatif fossorilasyondaki sorun
nedeniyle gelismektedir .Bu durum me-
tabolik olarak aktif hlcrelere yeterli enerji
saglanamamasina, hiicrede anormal artmis
mitokondri miktarina ve laktat artisiyla so-
nuglanan anaerobik solunumuna neden ol-
maktadir. Gelisen ylksek laktik asit diizeyle-
ri kanda elektrolit ve oksiyenizasyon bozuk-
luklarina, ve kardiyak aritmilerin tetiklenme-
sine neden olabilmektedir.

Bu hastalarda siki glukoz takibi oldukga
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6nemli olup kan glukoz seviyelerindeki di-
sUkltk ve ani artiglar gortlebilmektedir. ME-
LAS sendromlu olgularda izlenen diyabetus
mellitus tablosu klasik diyabetten daha fark-
I, muhtemelen mitokondriyal mekanizmalar-
la da iligkilidir'® Kan glukoz diizeyinin kontrol
edilememesi asidozun derinlesmesine ne-
den olabilmekte, hatta ketoasidoz tablosu-
nun ortaya ¢cikmasina neden olabilmektedir
Sundugumuz olguda siki kan glukoz dizeyi
takip ve tedavisine ragmen laktik asidoz ge-
lisimine engel olunamamistir. MELAS send-
romlu hastalarda laktik asidoz gelisimini et-
kileyebilecek diger bir faktor secilen intrave-
ndéz inflizyon sivilari olabilir. Bu hastalarda
sivi resusitasyonunda laktat sollsyonlarin
verilmemesi ve bikarbonatli solusyonlarin
verilmesi ile laktik asidoz gelismedigini bil-
diren calismalarda mevcuttur?. Olgumuzda
laktath intravendz inflzyon sivilari kullanil-
mamis olmasina ragmen metabolik asidoz
gelistigi saptanmistir. Metabolik asidozun
diger nedenlerinden birisi hastamizdaki hi-
pertrofik kardiyomiyopatiye sekonder hipo-
tansif dénemlerdeki sinirh doku perfizyonu
olabilir. Olgumuzda izlenen laktat dizeyle-
rinde yukselme hastaligin karekteristigi ge-
regi cerrahiye stres yanitin bir sonucu olarak
degerlendirilebilecegi gibi olasi bir yetersiz
doku perflzyonunun da sonucu olabilir.

SONUG

MELAS sendromu bir ¢ok sistemin beraber
tutuldugu ve anestezi izlemi sirasinda mortal
komplikasyonlara sebep olabilmesi nedeniy-
le anestezistler tarafindan dikkatle izlenerek
tedavi edildigi takdirde basariyla yonetilebi-
lecek olgulardir.
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