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Glukoz-6-fosfat dehidrogenaz (G6PD) enzim eksikligi en sik goriilen enzim yetersizligidir ve yenidogan hi-
perbiliiribimemisi, akut veya kronik hemoliz gibi bir dizi bozukluklara neden olur. Eritrositlerde oksidan ha-
sara karst savunma, asil olarak G6PD aktivitesine baglidir. G6PD enzimi pentoz fosfat yolunda ilk adim olan
yolu katalizleyerek hiicreleri oksidatif hasardan koruyan antioksidanlarin olusumuna neden olur. G6PD yet-
mezligi olan hasta bazi ilaglar, bazi metabolik durumlar ve enfeksiyonlar sonucu kirmizi kan hiicrelerinde ok-
sidatif stres gelisen durumlarda hiicreleri koruyamaz. Bu yazida, G6PD enzim eksikligi olan bir hastadaki ge-
nel anestezi uygulamasi sunuldu. On aylik erkek hastaya beyin cerrahisi ameliyati i¢in genel anestezi uygu-
landi. Ameliyat ve ameliyat sonrast donem sorunsuz seyretti. Hemolitik sorunlar, malign hipertermi veya met-
hemoglobinemi goriilmedi. G6PD olan olgularda, 6zel dikkat ile genel anestezinin giivenle uygulanabilecegi-
ni digiinmekteyiz.
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GLUCOSE-6-PHOSPHATE DEHYDROGENASE DEFICIENCY:
CASE REPORT

Glucose-6-phosphate dehydrogenase (G6PD) deficiency, the most common enzyme deficiency, causes a spec-
trum of disease including neonatal hyperbilirubinemia, acute hemolysis or chronic hemolysis. In red cells,
defense against oxidative damage is essentially dependent on G6PD enzyme activity. This enzyme catalyzes the
first step in the pentose phosphate pathway, leading to antioxidants that protect cells against oxidative dam-
age. A G6PD-deficient patient, therefore, lacks the ability to protect red blood cells against oxidative stresses
from certain drugs, metabolic conditions and infections. This report presents a case of general anesthesia
management in a patient with G6PD deficiency. A 10-month-old male with G6PD deficiency was scheduled for
neurosurgical operation under general anesthesia. The intraoperative and postoperative course was unevent-
ful with respect to hemolytic problems, malignant hyperthermia or methemoglobinemia. We think that general
anesthesia can be performed successfully with special attention in patients with G6PD deficiency.
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Enzim eksiklikleri i¢inde en yiiksek insidan-
s1 gosterdigi bilinen glukoz-6-fosfat dehidroge-
naz (G6PD) glutatyonun hiicre i¢i diizeyinin nor-
mal tutulmasinda gerekli olan nikotinamid adenin
diniikleotit fosfat’in (NADPH) yapiminda rol al-
maktadir. Glutatyon ise ilag veya enfeksiyonlar
gibi dis faktorlerin etkisiyle eritrositler i¢inde olu-
san oksidan maddelerin yok edilmesinden sorum-
ludur. G6PD eksikliginde eritrositler oksitleyici
bir strese ugradiklarinda glutatyonu indirgenmis
durumda tutamadiklar1 i¢in hemoliz gelisir. Erit-
rositlerde oksidatif hasara kars1 gelisen savunma,
mevcut enzim aktivasyonu ile orantilidir.!"

G6PD eksikliginde hemolize yol agan ajanlar
(asetanilid, niridazol, doksorubisin, nitrofuranto-
in, furazolidon, fenazopiridin, metilen mavisi, pri-
makin, nalidiksik asit, stilfametoksazol) kesin ola-
rak belirlenmistir.[)

OLGU SUNUMU

On aylik, on kilo agirliginda erkek hastaya beyin
cerrahisi klinigi tarafindan sant revizyonu yapil-
mas1 planlandi. Hastaya 3 aylikken gelisen hid-
rosefali nedeniyle ventrikiiloperitoneal sant takil-
mas1 planlandigi, ameliyat dncesi yapilan tetkik-
lerde anemi ve sarilik tespit edildigi, yapilan aras-
tirma sonucu G6PD eksikligi tanis1 konuldugu be-
lirlendi. Bu tarihten itibaren takip edilen hastada

Hastanin yapilan fizik muayenesinde herhangi bir
patoloji saptanmadi. Ameliyat dncesi laboratuvar
tetkiklerinde G6PD enzim diizeyi kantitatif olarak
4,52 IU/g Hb olgiilmiisti. Hb 13 g/dL, Htc %36,5
total bilirubin 0,57 mg/dL, LDH 377 U/L, eritrosit
4.800/mm?® trombosit 341.000/mm? retikiilosit %3
idi. INR 1,14 mm? olan hastanin elektrolit deger-
leri normal smnirlarda degerlendirildi. idrarda he-
moglobin, eritrosit, lirobilinojen ve bilirubin bu-
lunmadi.

Ameliyat giinii 5 saat aglik siiresinden sonra ame-
liyathaneye alinan olguya -elektrokardiyografi,
non-invaziv arter basinci ve puls oksimetri ile mo-
nitorizasyon uygulandi. %100 oksijen ve %38 se-
vofluran ile anestezi indiiksiyonundan sonra, sag
el sirtindan 24 G braniil yerlestirilerek sivi uygu-
lanmasina baslandi. 1 mcg/kg intravendz fentanil
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enjeksiyonundan sonra, 2 numara laringeal mas-
ke ilk girisimde sorunsuz olarak yerlestirildi. Kafi
10 ml hava ile sisirildi. Dinlemekle her iki akci-
gerin yeterli ve esit olarak havalandigi saptandi.
Anestezi idamesi %50 N,O + %50 O, %1,5-2 se-
vofluran ile yapildi. Ameliyat boyunca kas gevse-
tici ilag kullanilmadi. Anestezi siiresince olguda
komplikasyon gelismedi, 60 dakika siiren ameli-
yatin bitiminde spontan solunumu diizenli ve ye-
terli hale gelen olgudan laringeal maske sorunsuz
olarak ¢ikarild1.

Hastaya ameliyat sonrast donemde analjezi
amacl rektal 120 mg parasetemol (Paranoks S®
suppozituvar) uygulandi. Solunumsal veya he-
modinamik bir sorun gézlenmeyen hasta stabil
hemodinamik bulgularla ilgili servise gonderildi.
Servisteki takiplerinde her hangi bir sorun gelis-

.....

renildi.

TARTISMA

G6PD enzim eksikligi insan eritrositlerinde en sik
goriilen enzim eksikligidir.'! G6PD gen eksikligi
X’e bagli resesif gecis gosteren genetik bir hasta-
liktir ve goriilme insidansi kadinlarda erkeklerden
fazladir.”? G6PD esas olarak, glutatyonun hiic-
re i¢i diizeyinin normal tutulmasinda gerekli olan
NADPH’nin yapiminda rol almaktadir. Glutatyon
ise, ilag veya enfeksiyonlar gibi faktorlerin etki-
siyle eritrositler i¢inde olusan oksidan maddele-
rin yok edilmesinden sorumludur. G6PD eksikli-
ginde, eritrositler oksitleyici bir strese ugradikla-
rinda glutatyonu indirgenmis durumda tutamadik-
lar1 icin hemoglobin denatiire olur ve akut hemo-
liz gelisir.>* Enzim aktivitesi diisiik olan yaslan-
mis eritrositlerin kan dolagimindan kaybolmasiy-
la hemoliz, dolayisiyla hastaligin bulgulari kendi-
liginden son bulur.

G6PD eksikliginde klinik olarak gelisen hastali-
gin agirligt hemolizi baslatan etkene, etkeninin
alimma miktaria ve hastadaki enzim aktivitesine
gore degisir.’! Olgumuzdaki enzim diizeyi 4,52
IU/g Hb (n= 7,48 - 10,20 IU/g Hb) bulundugun-
dan, hastada orta diizeyde bir enzim yetersizligi
olarak degerlendirildi.

Hastalarda cerrahi ve anestezi uygulamasi yanin-
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da kullanilan ilaglar da hemolitik kriz gelisimi-
ni bagslatabilir. Altikat ve ark.[¥ tarafindan yapi-
lan ¢aligmada halotan, ketamin, sevofluran, prilo-
kain, diazem ve midazolam gibi anestezik ajanla-
rin G6PD enzim aktivitesi iizerine etkili oldugu,
ozellikle sevofluran, izofluran, diazem ve mida-
zolamin inhibe edici etkisi oldugu 6ne siiriilmiis;
ancak konu ile ilgili daha fazla ¢alisma yapilma-
st gerektigi bildirilmistir. Baska bir calismada di-
azepam ve midazolamin in vitro olarak G6PD en-
zimatik aktivitesinde inhibitor etkileri oldugu ve
izofloran ve sevofloranin hemoliz siddetini arttir-
dig1 gosterilmistir.”) Bu nedenle, hastamiza pre-
medikasyon amaciyla ve ameliyat siiresince ben-
zodiazepin uygulamadik. Literatiirde, genel anes-
tezik ajanlarin kullanimina bagl yalnizca bir has-
tada halotan kullanilmasi sirasinda malign hiper-
termi gelistigi bildirilmigtir.!®

Olgumuzda indiiksiyon ve idamede inhalasyon
anestezisi i¢in sevofluran uygulandi. Gelisebile-
cek komplikasyonlara kars1 elektrokardiyogar-
fi, periferik oksijen satiirasyonu, noninvaziv arter
basinci ve 1s1 monitorizasyonu yapildi. Ameliyat
Oncesi ve sonrast donemde herhangi bir sorun ya-
sanmadai.

G6PD eksikliginde yapilacak en 6nemli tedavi
oksidatif stres olusumunu engelleyerek hemolizi
gelismeden onlemektir. Bu amagla ameliyat 6n-
cesi donemde selenyum veya vitamin E gibi an-
tioksidan ajanlarm kullanilmasi, ameliyat sonrasi
donemde ise agrinin azaltilmasi onerilmektedir.
Kodein, kodein deriveleri, propofol, fentanil, ke-
taminin agr1 ve anksiyetenin giderilmesinde gii-
venli oldugu bildirilmistir.®] Hastamiza ameliyat
sonrasi analjezi amaciyla rektal parasetemol uy-
guladik.

Ameliyat uygulanan hastalarda hemoliz siklik-
la ilk 1-3 giin sonra goriilmektedir. Akut hemo-
liz kendini sinirlayabildigi gibi, siyanoz, bas ag-
r1s1, dispne, substernal veya lumbar agri, spleno-
megali, hemoglobintiri gibi belirtilere neden ola-
bilmektedir.”’ Hemoliz olustugunda yapilmasi ge-
reken destek tedavisi, agir olgularda ise eritrosit
replasmanidir. Bu nedenle genel anestezi uygula-
nan hastalarda ameliyat sonras1 donemde mutlaka
giinliik hemogram takibi yapilmalidir.
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Larengeal maske bir ucu standart 15 mm’lik kon-
nektor ile solunum devresine baglanan, diger
ucunda ise ince bir pilot tiip ile sisirilen ve hipofa-
rinksin anatomisine uygun sekilde yapilmis elip-
tik balon bulunan bir borudur. Sisirilen eliptik ba-
lon kayganlastirici kor olarak hipofarenkse yerles-
tirilir.l'” Endotrakeal entiibasyona gore en onemli
tstiinliigii uygulama i¢in kas gevsetici ilag kulla-
nimina gerek olmamasidir. Tiim larengeal maske
uygulanan pediatrik hastalarda oldugu gibi, hasta-
mizda da solunum yolu refleksleri donmeden la-
rengeal maskeyi ¢ikarmadik.

Sonug olarak, genel anestezi uygulanacak G6PD
enzim eksikligi olan hastalarda cerrahi ve aneste-
zinin neden olacag stresin azaltilmasi, hemolitik
krize neden olabilecek ilaglardan kaginmak ve ge-
lisebilecek hemolitik krizin erken tani ve tedavisi
ana hedefler olmalidir.
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