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Kniest displazisinde anestezi uygulamasi

Anesthesia application in kniest dysplasia
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OZET

Kniest displazisi otozomal dominant gecigli kalitimsal bir
hastalvknr. Tip II kollajen genindeki (COL 2A1) mutasyonla-
rin neden oldugu bir kondrodisplazi tablosudur. Bu durum
ciicelik, geniglemiy eklemler, ¢egitli iskelet anomalileri, girme
ve duyma problemleri ile karakterizedir. Anestezi esnasinda
diigiik akciger kapasitesi, damak yarigi ve omurgamn stabil
olmamast nedeniyle bazi riskler mevcuttur. Béyle hastalara
detayl incelemeler yapilmadan anestezi verilmemelidir.

SUMMARY

Kniest dysplasia is an autosomal dominant hereditary dise-
ase. This disorder represents one of a spectrum of chond-
rodysplasias due to mutations in the gene coding for type Il
collagen (COL 2Al). This condition is characterized by
dwarfism, enlarged joints and various skeletal abnormalities
and problems with vision and hearing. During anesthesia,
there are some risks related to all spine instabiliry, cleft
palate, low lung capacity. Anesthesia should not be perfor-
med before detailed evaluation of these patients.

GiRiS

Kniest displazisi literatiirde 60 adet olgu su-
numu olarak bildirilmis, yaygin iskelet ve ek-
lem anomalilerinin bulundugu, multisistemik
tutulumlu, otozomal dominant gegisli nadir go-
rillen bir iskelet displazisidir (1). Bu hastalikta
entiibasyon giicliigiine neden olabilecek yarik
damak, servikal intervertebral ve faset eklem
kontraktiirii, atlantoaksiyal instabilite ile odon-
toid hipoplazi gibi anomaliler mevcuttur. Ayrica
trakeabrongiyal agacta gozlenen trakeal devi-
yasyon, kii¢ciik havayolu anomalisi ve akciger
geniglemesini azaltan kifoskolyotik anomaliler
de zor entiibasyona neden olabilmektedir. Biz
de Kniest displazisi tanis1 almig ve kemik de-
formitesi nedeniyle operasyon yapilan olguda
zor entiibasyon ve anestezi deneyimimizi pay-
lagmay1 amagladik.
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OLGU SUNUMU

8 yagindaki erkek olgu, kemik ile eklem de-
formitesi ve boy kisalig1 nedeniyle hastanemiz
L. Ortopedi Klinigine bagvurmus (Resim 1). Ol-
guya alt ekstremitedeki osseoz deformiteleri
nedeniyle ilizarov yontemiyle diizeltme operas-
yonu planlanmis.

Ozgegmiste miadinda dogdugu, 1 yasinda
desteksiz oturdugu, 2.5 yaginda yiiriimeye bag-
ladig1 ve 4 yaginda bilateral inguinal herni ope-
ve iskelet anomalilerine sahip bir kardesi daha
mevcuttu.

Olgunun fizik muayenesinde, 15 kilogram
agirhiginda ve 102 cm boyunda olup biiyiime
egrisinde 3. persantil altinda oldugu tespit edil-
di. Mental kapasitesi normal, kooperasyonu ve
oryantasyonu tamdi. Lokomotor sistem muaye-
nesinde servikal hareket kisithli31, torakal kifos-
kolyoz, ekstremitelerde fleksiyon kontraktiirleri,
genu valgum ve pes ekinovarus deformiteleri
mevcuttu. Torakal kifoskolyoz anomalisi mev-
cut olguda solunum sistemi oskiiltasyonunda
patolojik 6zellik saptanmadi. Kardiyovaskiiler
sistem muayenesinde aort odaginda 2/6 sistolik
iifiiriim saptand1. Isitme ve gérme muayenesi
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Resim 1: Boy kisaligi ile eslik eden kemik ve
eklem deformiteleri

dogald1. Ayrica anestezik agindan preoperatif
degerlendirmede Mallampati III, tiromental me-
safe 5 cm, sternomental mesafe 10 cm bulundu.
Laboratuar verilerinde 6zellik saptanmadi.

Istenilen goriintiileme modalitelerinde, Eko-
kardiyografide bikiispid aorta, aort stenozu, ha-
fif mitral yetmezlik ve PA akciger grafisinde
trakeal deviyasyon ile torakal kifoskolyoz sap-
tandr. Ug yonlii servikal grafilerde servikal lor-
dozun ve atlanto-aksiyal mesafenin artmig ol-
dugu ve ayrica odontoid hipoplazi izlenmektey-
di.

Olguya operasyondan 30 dakika once infek-
tif endokardit profilaksisi uygulandi. Ameliyat-
hanede EKG, noninvaziv TA, SPO2 ile standart
monitérizasyon uygulandi. Olgunun kilosuna
uygun fentanyl, tiopental ve atrokuryum ile
anestezi indiiksiyonu saglandi. Notral pozis-

yonda havalandirilip, aym pozisyonda laringos-
kopisinde hava yolu Cormack-Lahen skorlama-
sina gore grade III olarak degerlendirildi. Tra-
kea sola deviye olup endotrakeal entiibasyon
5.5 kafli ve kafsiz entiibasyon tiipiiyle ilk iki
denemede gerceklestirilemedi. Ardindan 5.0
kafli entiibasyon tiipiiyle stile yardimiyla dor-
diincti denemede gergeklestirildi. Sevofluran ve
% 50 oksijen - % 50 azotprotoksit karigimi ile
anestezi idamesi saglandi. Operasyon yaklasik
iki saat siiriip perop doénemde herhangi bir so-
runla kargilagilmadi. Operasyan sonunda spon-
tan solunumu gelen olguya kiloya uygun dozda
atropin, ardindan neostigmin ile néromuskuler
bloker antegonizasyonu saglanarak ekstiibe
edildi. Postop erken ve ge¢ dénemde anesteziye
ait herhangi bir komplikasyonla kargilagiimadi.

TARTISMA

Kniest displazisi, tip II kollajen genindeki
(COL 2A1) mutasyonlar sonucu geligen otozo-
mal dominant gegigli bir iskelet displazisidir
(1). Kniest displazisinde yaygin kemik ve ek-
lem anomalileri ile isitsel, okiiler bozukluklar
ve ayrica inguinal herni bagta olmak iizere bir
cok anomali izlenmektedir (1-3). Olgumuz fi-
zik muayene bulgular1 ve direk grafilerinde
saptanan ozelliklerle Kniest displazisi tanis1 al-
migtir.

Bu hastalikta gozlenen yarik damak, servi-
kal intervertebral ve faset eklem kontraktiirii,
atlanto-aksiyal instabilite ile odontoid hipoplazi
gibi iskelet anomalileri ve trakeal deviyasyon
entiibasyonu zorlagtirmaktadir. Ayrica kiiciik
hava yolu anomalisi ve akciger geniglemesini
azaltan kifoskolyotik anomaliler de entiibasyon
sonrasinda ventilasyon giicliigiine neden ol-
maktadir (4). Bu yiizden preop donemde ver-
tebral kemik displazisi mevcut olgularda zor
entiibasyon acgisindan eklem hareketleri ile
Mallampati simiflamasinin ve zor ventilasyon
agisindan solunum sistemi muayenesinin dik-
katle yapilmasi gerekmektedir. Kniest displazisi
major olarak lokomotor sistem tutulumu goster-
mekte, bu duruma diigiik oranda da olsa kardi-
yak anomaliler eslik etmektedir. Kardiyak ano-
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malilerde kullanilacak anestezik ajanlarin seci-
mi de 6nem tagimaktadir.

Servikal instabilite, eklem hareketlerini si-
nirlandirip, basin hiperekstansiyonunu kisitla-
maktadir. Bu nedenle entiibasyon giiclesmekte
ve nétral pozisyonda entiibasyon isleminin ya-
pilmasi gerekmektedir. Servikal instabilite ve
odontoid hipoplazide, basin hiperekstansiyonu
servikal sinir koklerinde sikigmaya neden ol-
maktadir (5). Benzer sekilde olgunun pron po-
zisyonuna gelmesini gerektiren operasyonlarda
da servikal sinir koklerinde sikisma goriilmek-
tedir. '

Kniest displazisi de dahil tiim iskelet displa-
zili olgularda multidisipliner bir yaklasim igeri-
sinde bulunulmali ve uygulanacak anestezi yak-
lagimu dikkatlice secilmelidir. Yaygin kemik ve
eklem anomalileri nedeniyle tiim operasyonlar-
da ve ozellikle de gebelerdeki sezeryan operas-
yonlarinda yiiksek komplikasyon riski nedeniy-
le spinal anesteziden kacinilmali ve genel anes-
tezi tercih edilmelidir. Ayrica entiibe edilecek
olgularda bu hastalifa 6zgii kiiciik trakea veya
alt solunum yollarimin olabilecedi gz oniinde
tutularak, yasa gére daha kiiciik veya pediatrik
tiipler bulundurulmalidir (4). Kniest displazi-
sinde erigkin boy uzunlugu ortalama 120-130
cm olup uygulanan anestezi dozu yastan gok ki-
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loya gore hesaplanmalidir. Entiibe edilen olgu-
larda yarik damak ve diisiik olasilikla da olsa
eslik edebilen hava yollarmn inkomplet kapan-
ma defekti, aspirasyona neden olabilmektedir.

Bagin ekstansiyonunun kisitlandig: ve eks-
tansiyonla olusabilecek komplikasyon riski ne-
deniyle entiibasyonun en ideali nétral pozisyon-
da yapilmasidir (5). Bu nedenle entiibasyonda
fiberoptik laringoskopi en uygun segenektir.
Yapilacak operasyonun tiiriine, siiresine ve ol-
gunun pozisyonuna gore laringeal mask uy-
gulamasi tercih edilebilir. Ayrica zor entiibas-
yon beklentisi olan olgularda her zaman igin
trakeostomi ihtiyac1 dogabilecegi akilda bulun-
durulmal1 ve entiibasyon agamasinda trakeos-
tomi agilma kosullari hazir olmalidir. Zor en-
tiibasyon beklentisi ve aspirasyon riski
nedeniyle kisa etkili olmasindan dolay:
noromuskuler blokerlerden siiksinilkolin kont-
rendikasyon mevcut degilse tercih edilmelidir.
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