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FREIDRICH ATAKSISI'NDE ANESTEZi

Banu CEVIK !, Hiisnii SUSLU 2, C.Arzum ORSKIRAN 2, Melek CELIK?, Zuhal ARIKAN¢#

Friedrich ataksisi, otozomal resesif karckterli progresif olarak ilerleyen, serebellumun demiyelizan hastaliklarindandr.
Nadir rastlanan bir hastalik olup Diabetes Mellitus, kardiyovaskiiler ve solunum sistemi patolojileri gibi yandas
hastaliklarin sikhig1 sebebiyle anestezistler agisindan énem tasimaktadir. Friedrich ataksisi olan ve karaciger kist hidatigi
sebebiyle genel anestezi almasi gereken bir olguyu literatiire dayanarak tartistik.

Anahtar kelimeler: Friedrich Ataksisi, Anestezi.

ANESTHESIA IN FRIEDRICH'S ATAXIA (CASE REPORT)

Friedrich's ataxia is one of the demyelinating disease of the cerebellum having progresive and autosomal ressesive
character. It's a seldom disease and because of the accompanied diseases as Diabetes mellitus cardiovascular and
respiratory pathologies, it has importance for anesthetisist. We discussed a case who had Friedrich's ataxia,
planning the general anesthesia for cyst hyadid disease in the liver and we also over looked the literature.

Key words: Friedrich's Ataxia, Anesthesia.

Friedrich ataksisi(FA) otozomal resesif karekterli,
1:50000 insidansa sahip serebellumun dejeneratif
hastaliklarindan biridir. Hastalar genellikle ergenlik
déneminde baslayan semptomlarla progresif olarak
tekerlekli sandalyeye bagimli hale gelirler ve iiglincii
dekatta kaybedilirler !. Otozomal dominant tiplerin
sagkalimlari daha uzundur 2. Hastalik, genellikle
atesli bir hastaligi takiben yorgunluk, kas ve eklem
agrilan, kramplar gibi spesifik olmayan bulgularla
kendini gosterir. Yiirtime ve konusma bozukluklar
baslar. Derin tendon refleksleri azalir ve eklem
hareketleri zayiflar. Makaslama tarzinda bir ytiriime,
pes cavus, skolyoz gibi deformasyonlar geligir.
Konusma yavas, anlagilmaz ve patlayici tarzdadir.
Solunum, konusma, yutma ve giilme kaslar
koordinasyon halinde olmadigindan komplikasyonlara
sik rastlanir (konusurken bogulma gibi). Ataksik kol
hareketleri, bas ve boyunda tremor vardir.

Olgularin % 50'inden fazlasinda gériilen hipertrofik
kardiyomiyopati mortalite ve morbiditeyi etkileyen
en onemli faktoérdiir. Kifoskolyoz ve solunum
fonksiyonlarinin sinirli olmas: kardiyak arrest
insidansin1 arttirir. Hastalarin %10'unda Diabetes
mellitus mevcuttur. Buna bagli komplikasyonlar
hastanin genel durumunu bozarak kardiyak
problemleri 6n plana gikartabilir. Krebs déngiisiindeki
bozukluk sebebiyle Piruvat Dehidrogenaz (PDH) ve
Lipoamid Dehidrogenaz (LAD) seviyelerindeki
azalma Diabetes mellitus'un patofizyolojisini
olusturur. Friedrich ataksisi'nde mental fonksiyonlar
korunur. Sagirhik ve optik atrofi sonrasi korliik geligir.
Spinal kord incelmis, azalan dokularin yerini fibrotik
dokular almigtir. Baslangigta normal olan dokunma,
agr1 ve 1s1 duyulart zamanla azalir ancak sfinkter
tonusu kaybolmaz.
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Tedavi, hastalifin ilerlemesini 6nlemeye yoneliktir.
Ekstremite deformasyonlarina karsi koruyucu
onlemler, skolyoz tedavisi igin cerrahi girigsimler,
kardiak ve pulmoner hastaliklara yonelik medikal
tedaviler diistiniilebilir. Oral fizostigmin, kalsiyum
kanal blokerleri, tirotropin salici hormonlar, lesitin
gibi medikal tedaviler kullamlsa da hig bir tedavinin
digerine bir tistiinligii gosterilememistir!.Olgumuz,
nadir goriilmesi sebebiyle literatiir bilgileri 1513inda
degerlendirilmistir.

OLGU: M. §., 25 yasinda kadin hasta. 10 yasinda
geeirdigi konviilziyon sonras: Friedrich Ataksisi
tanisi konan olgunun diger dort kiz kardesinde de
ayn1 hastahk saptanmig. 10 yil énce Diabetik
ketoasidoz tablosuyla acil servise bagvurdugu zaman
Diabetus mellitus Tip I tanis1 almig ve o giinden beri
4x10 IU kristalize insiilin kullanmakta idi.

Hastanin preoperatif vizitinde, kan biyokimyasinda
patolojik bir sonuca rastalanmadi. [stenen
ekokardiyografi sonucu sol ventrikiil hipertrofisi,
myokardiyal hipertrofi ve birinci derece mitral
yetmezlik bulgulari saptandi ancak sol ventrikiil
sistolik fonksiyonlarn normal bulundu. Premedikasyon
odasinda TA:100/70 mmHg, Nb:75/dak. ritmikti. 5
mg im. Diazepam yapildi. Operasyon sabah1 a¢lik
kan gekeri 61mg/dl olmasi sebebiyle %5 dekstroz
sudaki soliisyon ile damar yolu agilarak operasyon
odasina alindi. Indiiksiyonda 0.0 1mg/kg fentanil, 3
mg/kg propofol, 0.1 mg/kg vekuronyum bromid
kullanilarak hasta entiibe edildi. Anestezi idamesinde
%350 N,O -%50 0,-%]1 isofluran kullanildi.
Gerektikge ek doz 0.03 mg/kg vekuronyum bromid
yapildi. Sag v.jugularis interna'dan santral venoz
kateter yerlestirildi ve sag a.radialis'ten arter
kaniillasyonu yapilarak invaziv monitérizasyon
saglandi. Peroperatif bakilan arter kan gaz
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orneklerinde bir patoloji tesbit edilmedi. Hastanin
peroperatuar 1. ve 2. saatte istenen kan sekeri sonuglar
strastyla 110 mg/dl ve 157 mg/dl idi. 2 saat stiren
operasyon sonrasinda 0.05 mg/kg neostigmin, 0.02
mg/kg atropin ile dekiirarize edilerek yeterli solunum
dakika voliimiine sahip olan hasta ekstiibe edildi ve
derlenme odasinda 45 dakika takip edildikten sonra
servise gonderildi. Postoperatif 24. saatte istenen
genis biyokimyasal tetkiklerde aglik kan sekeri 279
mg/dl ve transaminazlarda yiikselme (SGOT
degerinde % 43, SGPT degerinde % 24 artis ) tespit
edildi. Hastanin genel durumu ve vital bulgular stabil
seyretti. 7. giiniin sonunda hasta taburcu edildi.

TARTISMA

Patolojik taninin 1s1ginda, nadir goriilen Friedrich
ataksisi olgular1 gézden gecirildi. Campbell ve ark.
13 yaginda Friedrich ataksisi tanis1 konulmus iilseratif
kolit sebebiyle subtotal kolektomi uygulanan bir olgu
yayinlamuislar, intra ve postoperatif dénemlerde sivi
rejiminin iyi diizenlenmesi gerektigini
vurgulamiglardir 3. Torres ve ark. 20 yasinda kiiretaj
yapilan bir olgu yayinlamislar, kardiyak ritm
bozukluklarinin ve kalp yetmezliginin en enemli
patolojiler oldugunu, kas gevseticilerin kullanimina
dikkat edilmesi gerektigini savunmuglardir. Ayrica
postoperatif donemde karsilagilacak en 6nemli
problemlerin solunum sistemi ve diabetik problemler
oldugunu vurgulamuslardir®. Hernandez ve ark.
olgularin % 92'sinde elektrokardiyografik degisiklikler
saptamis ve hastahigin erken ortaya ¢ikmas ile kardiak
patolojiler arasinda dogru orantili bir artig oldugunu
saptamiglardir. Pousset ve ark. 19 hastalik serilerinde
parasempatik aktivitede artis tespit etmisler ve yakin
monitorizasyonun sart oldugunu savunmuslardir®.
Friedrich ataksisi olgularinda hi¢ bir anestezi
tekniginin digerine bir iistiinliigii yoktur. Rejyonal
anestezi tercih edilecekse anestezi seviyesinin solunum
fonksiyonlarini etkilemeyecek diizeyde tutulmasi
gereklidir. Genel anestezi planlanirken dikkat edilecek
en 6nemli nokta kullanilacak kas gevseticilerin
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se¢imidir. Kolinesteraz enzimindeki eksiklik sonucu
asetilkolin sentezi bozulmustur. Nondepolarizan kas
gevseticilerine kargi hassasiyet gelismistir.
Depolarizan kas gevseticilerine kargi gelisen
hassasiyet sonucu kardiyovaskiiler kollaps gelisebilir.
Bu nedenle depolarizan kas gevseticilerinden
kaginmak, nondepolarizan kas gevseticileri
kullanilmas: gerekiyorsa ilag dozunu gok iyi titre
ederek néromiiskiiler blok monitérizasyonu altinda
kullanmak gereklidir’. Biz de hastamiza orta etkili
bir nondepolarizan kas gevsetici olan vecuronyum
bromid tercih ettik ve néromiiskiiler blogun derecesini
TOF GUARD ile izledik.

Hastanin peroperatif kardiyovaskiiler fonksiyonlarini
daha yakindan takip etmek i¢in santral vendz
kateterizasyon ve invaziv arteriyel monitérizasyon
yapildi. Operasyon siiresince herhangi bir
komplikasyon gelismeyen hasta operasyon bitiminde
ekstiibe edilerek derlenme odasina alindi.
Sonug olarak eslik eden patolojilerin énceden
saptanmasi, kullanilan ilaglarin dozlarinin iyi titre
edilmesi, kardiyovaskiiler ve solunum sistemi
fonksiyonlarinin yakin takibi ve postoperatif désnemde
de izlenmesi gerekmektedir.
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