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OSTEOGENEZIS IMPERFEKTA VE ANESTEZi: OLGU SUNUMU

Hakan ERKAL, Feriha TEMIZEL', Yaman OZYURT', Giines CELIK, Zuhal ARIKAN'

Osteogenezis imperfekta nadir, genetik gecis gosteren ve kollajen anomalileri ile seyreden bir bag dokusu hastaligidir. Klinik olarak 6zellikle uzun
kemiklerde kirik egilimi ve nonosse6z dokularda cesitli bozukluklar (skleral renk degisikligi, isitme kaybi, dentinogenezis imperfecta, kisa boy,
megasefali, eklem yumusakligi, pulmoner ve kardiak komplikasyonlar, kanama diatezi) ile seyreder. Osteogenezis imperfekta (OI)’l1 hastalarda,
genel anestezi uygulamasinin neden olabilecegi sorunlar ve bu sorunlar1 6nleme yollar1 yillardir bilinmektedir. Biz de bu ¢alismamizda, sag femur
orta diafiz kirig1 nedeniyle operasyonu planlanan, genel anestezi amaciyla total intravenoz anestezi (TIVA) ve havayolu saglanmasi amaciyla
laringeal maske (LM) uyguladigimiz olguyu sunarak, osteogenezis imperfekta ve anestezi uygulamalarini gézden gegirdik.

Anahtar kelimeler: Osteogenezis imperfekta, intravenoz, anestezi, laringeal maske
OSTEOGENESIS IMPERFECTA AND ANAESTHESIA: CASE REPORT

Osteogenesis imperfecta (OI) is an inherited disease of connective tissue. Osteogenesis imperfecta is characterised by an excessive tendency to
bone fractures and retarded growth as well as variable involvement of other connective tissues such as teeth, sclerae, auditory bones and ligaments.
Difficulties in the administration of general anaesthesia to patients with osteogenesis imperfecta were recognised and managed accordingly. We
would like to report a patient who had osteogenesis imperfecta that we administered total intravenous anaesthesia (TIVA) and laryngeal mask

airway (LMA) succesfully for an orthopedic operation.
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Osteogenezis imperfekta primer olarak kemigi tutan nadir
bir bag dokusu hastaligidir. Canli dogumlarda insidanst,
1:20000 - 1:60000 arasinda bulunmu§tur1. Temel
bozuklugun kollajen sentezini etkiledigi sanilmaktadir.
Kemik kirllmalarina egilim, gelisme geriligi ve dis, sklera,
kulak kemikleri, ligamentler gibi bag dokularinda
bozukluklarla karakterizedir. OI, Silence ve arkadaglar1
tarafindan, klinik seyir ve bulgulara gore dort gruba
ayr11m1§t1r2. Bu smiflamaya gore, mavi sklera ve igitme
kayiplar ile karekterize olan OI Tip I en sik goriilen
formudur. Neonatal donemde en sik 6liim nedeni, siddetli
torakal tutuluma bagli olarak ortaya cikan solunum
yetmezligidir. Solunum yetersizligi, ergenlik donemine
ulagabilen OI hastalarinda da en sik 6liim nedenidir’.
Yasayan OI'l1 hastalarda ise, gelisen kiriklara bagl olarak
ortopedik girisimler ve buna bagli olarak anestezi
uygulanmasi gerekmektedir. Olgumuzu, nadir goriilmesi
ve anestezi uygulamasindaki 6zelliklerinden dolay1 sunmay1
amacladik.

OLGU

Hasta, 11 yasinda, 26 kg. agirliginda, 116 cm. boyunda
erkek ¢ocuktu. Dogumu sirasinda, sag femur kirig1 gelisen
hastaya osteogenezis imperfecta Tip I tanis1 konulmus.
Hasta hi¢ yiirlimemis ve siirekli olarak tekerlekli sandalye
ile hareket edebiliyormus. Toplam olarak 11 kere alt
ekstremite kirig1 nedeniyle opere olan hastada, son olarak
sag femur orta diafiz kirig1 saptanmasi tizerine ortopedi
klinigi tarafindan agik rediiksiyon ve internal fiksasyon
operasyonu uygulanmasina karar verilmis.

Aile yakinlarindan alinan anamnezinde daha onceki
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ameliyatlarinda, anestezi uygulamasi ile ilgili bir sorun
yasanmadigi o6grenildi. Hastanin yapilan fizik
muayenesinde, ileri derecede gelisme geriligi ve bilateral
mavi sklera saptandi. Kalp ve akciger muayenesinde tiim
odaklarda 2/6 siddetinde sistolik iifiirtim diginda bir 6zellik
saptanmadi. Operasyon oncesi donemde yaptirilan isitme
testinde, kalp ekokardiografisinde,
elektrokardiyografisinde ve PA akciger grafisinde 6zellik
saptanmadi. Yapilan rutin laboratuvar tetkiklerinde
patolojik bulgu saptanmadi.

Premedikasyon uygulanmadan operasyon odasina alinan
hasta, ameliyat masasina supin olarak dikkatle yatirildi.
Monitérizasyon amaciyla manuel tansiyon aleti,
elektrokardiyografi, puls oksimetre, nazofaringeal 1s1
probu uygulandi. Anestezi indiiksiyonu amactyla 2 dakika
preoksijenasyondan sonra, propofol (2 mg/kg) uygulandi.
Kirpik refleksinin kaybolmasindan sonra, 2 numara
laringeal maske teknigine uygun olarak ve boyunun asir1
ekstansiyonundan kaginilarak ilk denemede yerlestirildi.
Laringeal maskenin dogru yerlesimi; akcigerlerin
dinlenmesi, gogsiin bilateral ekspansiyonu, agizdan hava
kacag1 olmadiginin saptanmasi ve EtCO2 monitorizasyonu
ile dogrulandi.

Anestezi idamesi %50 O2 + hava, propofol (2-4
mg/kg/saat) remifentanil (0.1 g/kg/dk) infiizyonu ile
saglandi. Operasyonun 43. dakikasinda hastanin viicut
1s1s1nin 38.7C olmasti iizerine soguk serum uygulandi ve
ates 37.5 C oldu. 80 dakika siiren operasyon boyunca
bagka bir sorun gelismedi. Operasyon bitiminden 5 dakika
once propofol perfiizyonu, operasyon bitiminde ise
remifentanil perfiizyonu kapatildi. Postoperatif analjezi
amaciyla, tramadol intraven6z olarak (0.5 mg/kg)
uygulandi. Hastanin suuru agik, koopere ve spontan
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solunumu yeterli olarak 12. dakikada laringeal maske
c¢ikarildr. Uyanma odasinda yaklasik 35 dakika takip edilen
hasta ilgili servise yollanild1.

TARTISMA

OI'l1 hastalarda cerrahi tedavi, 6zellikle hastaligin dogal
sonucu olan ve siklikla alt ekstremitelerde gelisen patolojik
kiriklart diizeltmeye yoneliktir. Preoperatif olarak eski ve
yeni kiriklari saptamak, operasyondan sonra kontrol etmek
onemlidir. Ayrica dikkatli hava yolu ve boyun hareketliligi
incelenmesi yapilmalidir. Hastamizin preoperatif
degerlendirilmesinde Mallampati II olarak
degerlendirilmistir.

Skolyoz oldukga sik goriilen bir bulgudur, servikal veya
torasik vertebralari tutabilir. Hastamizda torakal veya
lumbal bolgeyi etkileyen skolyoz saptanmamuistir. Gelisen
diger klinik bozukluklar ise dentinogenezis imperfecta
(renkli ve centikli digler), ligamentlerde gevseklik, skolyoz,
kardiyovaskiiler anomaliler ve platelet disfonksiyonuna
sekonder olarak gelisen kanama diatezidir*. Hastamizda
herhangi bir dis bozuklugu saptanmamigtir.

Valviiler halkanin dilatasyonu sonucu aortik ve mitral
regiirjitasyon, kordae tendinea anomalileri, aortanin kistik
medial nekrozu baslica goriillen kardiyovaskiiler
anomalilerdir. Hastamizda saptanan 2/6 siddetindeki sistolik
iifiirim sonrasi yapilan kardiak ekografide patolojik bulgu
saptanmamis, kalp ve kapak hareketleri normal olarak
degerlendirilmistir.

Ameliyathaneye alinan OI’l1 hastalar, monitorizasyon,
pozisyon, damar yolu ve hava yolu saglanmasi sirasinda
yeni kiriklarin geligimi acisindan biiyiik risk ta§1r4. Biz
de, hastamiz1 tiim transportu boyunca dikkatli ve sakin bir
bicimde tasimaya 6zen gosterdik. Yiiz maskesi ile
uygulanan anestezi, frajil disler ve yiiz kemikleri nedeniyle
onem tasir. Digleri korumak amaciyla dis koruyucusu
yerlestirdigimiz hastamizda, yiiz maskesi uygulamamiz
sirasinda herhangi bir ventilasyon giicliigii ve baska bir
komplikasyonla karsilagsmadik.

Or'ln hastalarda, fasikiilasyonlarin neden olabilecegi yeni
kemik kiriklar: nedeniyle siiksinilkolin kontrendikedir.
Hastamizda daha 6nce gegirilen sorunsuz genel anestezi
uygulamalar1 olmast ve Mallampati II olarak
degerlendirilmesi nedeniyle orta etkili kas gevsetici ilaclar
kullanilabilirdi. Ancak, laringoskopi ve entiibasyon sirasinda
olusabilecek hasarlar g6z 6niine aliarak hastamiza laringeal
maske uygulamaya karar verdik.

Anestezi idamesinde, intravenoz veya inhalasyon ajanlar
kullanilabilir®. Biz hastamizda malign hipertermi riskini
aklimizda tutarak total intravendz anestezi uyguladik.
Malign hipertermi yalnizca genel anestezi uygulanan ve
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potent inhalasyon ajanlar1 depolarizan kas gevsetici ila¢
uygulanmasi sonrasi geli§ir5. OrI'l6 hastalarda muhtemelen
hastaligin neden oldugu metabolizma artisina baglh olarak
1s1 artimi olabilir. Bu durumda kas rijiditesi ve masseter
spazmu1 yoktur, ayrica olay kendini sinirlayici 6zelliktedir
ve ilerlemez®. Her iki bozukluk arasinda bir iliski olsa da,
her ikisi de nadir olarak goriildiigiinden OI’1 hastalarda
malign hipertermi gelisimi egilimi oldugunu sdylemek
icin veriler oldukca yetersizdir. Biz de literatiir taramamizda
malign hipertermi gelisen OI'li bir olgu yayinina
rastlamadik. Hastamizda gelisen 1s1 artiginin da asir1
olmamasi ve kisa stirmesi, EtCO; diizeyinde artisa neden
olmamasi, metabolik asidoz gelistirmemesi, soguk serum
uygulamamiza yanit vermesi nedeniyle stres yanit sonucu
gelisen metabolizma artist oldugunu diisiinmekteyiz.
Hastamizda malign hipertermi varligini aragtirmak amaciyla
operasyon Oncesi ve sonrasi donemde kas biopsisi, halotan
ve kafein kontraksiyon testlerini gerceklestiremedik.

Platelet anomalilerine bagli olarak, 6zellikle skolyoz ve
kardiyopulmoner bypass operasyonlarindan sonra kanama
geligebilir. Hastamizin hematolojik tablosunda herhangi
bir bozukluk saptanmadi ve operasyon siiresince kanama
normal olarak degerlendirildi.

Sonug olarak, OI'l1 hastalara siklikla ortopedik operasyonlar
nedeniyle anestezi uygulanmaktadir. Anestezi amaciyla,
uygun hastalarda oncelikle rejionel teknikler tercih
edilmelidir. Genel anestezi uygulamasinda ise baslica
dikkat edilmesi gereken noktalar:

1- Ameliyat 6ncesi donemde varolan hava yolu ve
ventilasyon bozukluklarini saptamak,

2- Hastay1 dikkatli tasimak ve pozisyon vermek,
3- Monitorizasyon ve hava yolu saglanmasi sirasinda yeni
kiriklarin olugsmasini 6nlemek,

4- Hipermetabolizma ve malign hipertermi riskini akilda
tutmaktir.
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