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HURLER SENDROMU’NDA ANESTEZi UYGULAMASI: OLGU SUNUMU

Hakan ERKAL!, Erhan CIPLAKLIGILZ, Yaman OZYURT!, Zuhal ARIKAN!

Hurler Sendromu’nda temel bozukluk L-iduronidaz enzimindeki yetmezlik sonucu tiim viicut sistemlerinde asit mukopolisakkaritlerin birikmesidir.
Hastaligin bu dogal sonucu anestezi uygulamasini degistirebilir. Bu calismada, dogustan kalga ¢ikig1 nedeniyle Ortopedi Klinigi tarafindan ameliyati
planlanan Hurler Sendrom’lu bir olguda genel anestezi uygulamamizi sunmay1 amagladik.
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ANESTHETIC MANAGEMENT OF HURLER’S SYNDROME: CASE REPORT

The problem in Hurler’s syndrome is the deficiency of L-iduronidase and the deposition of acid mucopolysaccharide in every system of body. The
clinical status of this disease has some properties, which influence its anesthesia. In this case we reviewed the difficulty of airway management in

Hurler’s syndrome.
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Mukopolisakkaridozlar, asit mukopolisakkaritlerin cesitli
doku ve organlarda birikmesi sonucu ortaya ¢ikan, herediter,
ilerleyici, metabolik hastaliklar grubudur. Bu gruptan olan
Hurler Sendromu sonucu gelisen yapisal ve fonksiyonel
bozukluklar, 6zellikle genel anestezi uygulamasi sirasinda
giivenli hava yolu saglanmasinda giicliiklere yol
acabilmektedir.

OLGU

Onsekiz aylik, elektif olarak bilateral dogumsal kalca
cikigr ameliyati planlanan 13 kg. agirhigindaki kiz olgunun
yapilan operasyon oncesi degerlendirilmesinde, 10 aylik
iken MPS Tip I (Hurler Sendromu) tanisi aldigi, sik
fizik muayenesinde patolojik bulgu olarak korneal opasite,
makroglossi, mikrognati, kalin yaygin dudaklar, hipertrofik
adenotonsiller, kisa kalin boyun, kifozis, hepatomegali ve
pubik killanma saptandi.

Ameliyathaneye alinan olguya EKG, non-invaziv arter
basinci ve puls oksimetri ile monitorizasyon uygulandi.
%100 oksijen ve %6 sevofluran ile anestezi
indiiksiyonundan sonra, sol el sirtindan 24 G braniil
yerlestirilerek sivi uygulanmasina baslandi. 1.5 mcg/kg
intravendz fentanil enjeksiyonundan sonra, 2 numara
laringeal maske, ilk girisimde sorunsuz olarak yerlestirildi.
Kafi 10 ml hava ile sisirildi. Dinlemekle, her iki akcigerin
yeterli ve esit olarak havalandig1 saptandi.

Anestezi idamesi, %50 N20 + %50 02 , %1.5-3 sevofluran
ile yapildi. Ameliyat boyunca kas gevsetici ilag
kullanilmadi. Anestezi siiresince olguda komplikasyon
gelismedi. 200 dakika siiren ameliyatin bitiminde spontan
solunumu diizenli, yeterli hale gelen olgudan laringeal
maske sorunsuz olarak ¢ikarildi. Olgu, dinlenme odasinda
30 dakika izlendikten sonra ilgili servise gonderildi.
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Hurler sendromu (MPS Tip I) asit mukopolisakkaritlerin
(dermatan sulfat ve heparan sulfat) cesitli dokularda
intralizozomal birikimi ile karakterize, progresif, herediter
bir sendromdur!. Mukopolisakkaritlerin beyin, goz, kalp,
karaciger, dalak, kemik, kikirdak ve deride birikimi ile
ciddi yapisal ve fonksiyonel bozukluklar meydana
gelmektedir.

Hastalik insidans1 1:40000 dir. Olgularin hidrosefaliye
bagh biiyiik ve genis kafa yapilar1 vardir. Sendromun
mental retardasyon, kaba c¢irkin yiiz, makroglossi,
mikrognati, kalin yaygin dudaklar, anormal sekilli ve
ayrik disler, korneal opasiteler, farenks ve larenks yumusak
dokularinda mukopolisakkarit birikimine bagl
degisiklikler, kisa kalin boyun, kifoz, azalmis eklem
hareketliligi ve fleksiyon kontraktiirleri gibi ayirict
ozellikleri bulunmaktadir. Oliim siklikla koroner arterler
ve kalp kapaklarinda mukopolisakkarit birikimine bagl
meydana gelen dejeneratif degisiklikler sonucu ile alt
solunum yolu enfeksiyonlarina baghdlrl.

Anestezi morbiditesi ve mortalitesi siklikla havayolunun
giivenli olarak saglanamamasina baglhdir2. Makroglossi,
mikrognati, kalin duduklar, kisa kalin boyun, hipertrofiye
olmus adenotonsiller ve temporamandibular eklem
kisitliligr nedeniyle zor veya basarisiz endotrakeal
entiibasyon insidansi yiiksektir3.

Herrick ve Rhine* retrospektif olarak yaptiklari calismada,
Hurler Sendrom’lu olgularda zor endotrakeal entiibasyon
oranint %10 olarak bulmuslardir. Walker ve ark., Hurler
Sendrom’lu olgularda hava yolu saglanmasi sirasinda zor
ve basarisiz endotrakeal entiibasyon oranlarini sirasiyla
%54 ve %23 olarak bildirmislerdir.

Sendromun neden oldugu mukopolisakkarid birikimi

sonucu, epidural alanda meydana gelen degisiklikler
bolgesel anestezi uygulamalarini da gl’igle§tirebilmektedir6.
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Zor endotrakeal entiibasyon gelisebilecegini diistindiigiimiiz
olgumuza, olas1 travma ve komplikasyonlardan kaginmak
icin, hava yolunu saglamak amaciyla larengeal maske
yerlestirmeye karar verdik.

Larengeal maske, bir ucu standart 15 mm’lik konnektor
ile solunum devresine baglanan diger ucunda ise ince bir
pilot tiip ile sisirilen ve hipofarinksin anatomisine uygun
sekilde yapilmus eliptik balon bulunan bir borudur’. Sisirilen
eliptik balon kayganlastirilip kor olarak hipofarenkse
yerlestirilir. Larengeal maskenin ideal pozisyonu, larengeal
acikligin tamamen larengeal maske tarafindan kapatildigi

ve epiglot ile 6zafagusun disarida kaldigi durumdur®.

Bazi hastalardaki anatomik defektler larengeal maskenin
uygulanmasini zorlastirabilir. Maske iyi yerlestirilemez
ve 6zoafagusun iist ucu maskenin icinde kalirsa mide gaz
ile dolar ve siger. Ozofagus refliisiine sebep olarak
havayoluna aspire edilebilir. En sik izlenen hata ise
epiglotun katlanarak asagi dogru itilmesidir. Bu gibi
hatalarin 6nlenebilmesi i¢in, zor olgularda larengeal maske
direk veya fiberoptik laringoskop ile gorerek
yerlestirilmelidir®. Tiim larengeal maske uygulanan
pediatrik hastalarda oldugu gibi Hurler Sendromu’nda da,
hastanin solunum yolu refleksleri donmeden larengeal

maske ¢ikarilmamalidir!?,
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Sonug olarak, hava yolunun endotrakeal entiibasyon ile
saglanmasinin zor olabilecegi diistiniilen Hurler Sendrom’lu
olgularda larengeal maske uygulamasinin giivenli hava
yolu saglanmasinda etkin bir yontem olarak
kullanilabilecegi kanisindayiz.
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