Olgu Sunumu
Selguk Tip Derg 2012;28(2): 123-124

SELCUK TIP
DERGISI

Artrogripozis Multipleks Konjenita’li Bir Olguda Anestezi
Yonetimi

Anaesthesia Management in A Case of Arthrogryposis Multiplex
Congenita

Ugur Goktas, Haci Yusuf Giines, ismail Kati, Lokman Soyoral, Hasan Hiisnii Yiice, Abdulmenap Giizel

Yiiziincii Yil Universitesi Tip Fakiiltesi Anesteziyoloji ve Reanimasyon A.D., Van

Ozet

Abstract

Artrogripozis Multipleks Konjenita eklemlerde kontraktirlerle
karakterize konjenital bir hastaliktir. Bu hastalarin eklemlerinde
kontraktir nedeniyle sik olarak ortopedik girisimler gegirmesi
gerekmektedir. Kisa boyun, mikrognati ve eklem kontraktirleri
boyunda ve cene hareketlerinde kisitliliga yol agarak entiibasyonda
gliclige neden olabilir. Bu sunuda Artrogripozis Multipleks Konjenitali
bir olguda tekrarlayan operasyonlar nedeniyle anestezi yonetimi
irdelendi.

Anahtar kelimeler: Artrogripozis Multipleks Konjenita, Genel
anestezi, kontraktir.

Arthrogryposis Multiplex Congenita is a congenital disorder
characterized by joint contractures. This is often due to contractures
of joints in patients undergoing orthopedic procedures is required.
Short neck, micrognathia and joint contractures, causing the neck
and jaw movement limitations may cause difficulty in intubation. In
this presentation anesthesia management in a case of Arthrogryposis
multiplex congenita were evaluated because of recurrent operations.

Key words: Arthrogryposis Multiplex Congenita, general
anesthesia, contracture.

GIRIS

Artrogripozis  Multipleks Konjenita eklemlerde kontrakttirlerle
karakterize konjenital bir hastaliktir. Hastada muskuler hipotoni ve
kas kitle kaybi vardir. Klinik olarak bu sendrom fotal gelisim sirasinda
baslayan multiple eklem deformiteleri ile karakterizedir (1). Miyopatik tip
daha sik gorilir ve bu tip genellikle skolyoz ve malign hiperpireksi ile
iliskilidir. Diger ilgili oldugu anomaliler iskelet deformiteleri, konjenital kalp
hastaliklari ve genitolriner sistem anomalileridir. Eklem kontrakttirleri
nedeniyle ¢ene ve boyun hareketlerinde kisitliliga bagl zor entiibasyon
sorunu yasanabilir (2-4). Bu sunuda Artrogripozis Multipleks Konjenitali
bir olguda tekrarlayan operasyonlar nedeniyle anestezi ydnetimi
irdelendi.

OLGU

12 yasinda, 20 kg agiriginda bayan hasta ilk olarak kol ve bacaklarda
kisalik, egrilik ve yiiriyememe sikayeti ile hastanemize bagvurmus. Fizik
muayenesinde: alt ve Ust ekstremitelerde agir multiple deformiteler,
bilateral alt ve Ust ekstremitelerin kisa, 6n kolda kisalik, bilateral
basparmak ve besinci parmak yoklugu, bilateral dirsek, diz ve ayak
eklemlerinde hareket yoklugu disinda baska patoloji saptanmadi (Resim
1,2). Ozgecmisinde; diisik dogum agirlikli ve ekstremite anomalileri
ile dogdugu 6grenildi. Anne ve babasinin akraba evliligi yaptigi, bes
cocuktan; birincisinde (erkek) de benzer anomaliler oldugu fakat
yirliyebildigi, 4 erkek kardesinin de dogumdan sonra gesitli zamanlarda
(1,5 yas, 3 aylik, 8 glnliik, dogumdan sonra) 6lmiis oldugu dgrenildi.
Olenlerden ikisinde de benzer anomaliler varmis. Yapilan kromozom
analizinde herhangi bir anomali saptanmamis. Hasta ortopedi servisi
tarafindan toplam 5 kez opere edildi. Preanestezik muayenede cene ve

boyun hareketlerinde hafif kisithlik oldugu gériildi ve zor entiibasyon
olabilecegi g6z éniinde bulundurularak hazirlik yapildi. Operasyonlardan
once hastaya premedikasyon amaciyla 1 mg V. midazolam verilerek
operasyon odasina alinarak monitdrize edildi. indiiksiyonda fentanil,
propofol ve vekuronyum kullanildi ve olgu sorunsuz olarak entlbe
edildi. idamede 0,*N,0 fentanil, vekuronyom ve sevofluran kullanild.
Operasyonlar ortalama bir-iki saat siirdi ve sorunsuz uyandirilarak
eksttibe edildi. Higbirinde bir sorun ile karsilagilmad.

TARTISMA

Artrogripozis Multipleks Konjenita ilk olarak 1841 yilinda Otto
tarafindan konjenital miyodistrofi olarak tanimlanmistir. Artrogripozis
Multipleks Konjenitada en onemli 6zellik kontraktiirler ve etkilenen
eklemlerdeki kaslarin diger eklemlere gére daha zayif olmasidir. Omurga
tutulumu kendini hiperlordozis veya skolyoz olarak gdsterir. Etkilenen
hastalarin %10 ‘unda konjenital kalp hastaliklari ile iliski saptanmigtir.
Hastalar tahta bebek gériinimindedir. Hastalarda subkutandz doku ve
kaslarda yetersizlik vardir (2-3). Bu hastalarin eklemlerinde kontraktir
nedeniyle sik olarak ortopedik girisimler gegirmesi gerekmektedir. Kisa
boyun, mikrognati ve eklem kontrakturleri boyunda ve ¢ene hareketlerinde
kisitihga yol acarak entlibasyonda glglige neden olabilir. Ayrica
hipotansiyon, respiratuvar depresyon, kas tonusunda azalma ve gesitli
inhalasyon ve intravendz anestezik ilaclara artmis duyarlilik gosterirler.
Uygulanacak anestezik ilaglar ile ilgili bir 6zellik bulunmamasina karsin
anestezi indiksiyonunda propofol kullanilmasinin  giivenli oldugu
bildirilmistir (5). Bizde olgumuzda propofol kullandik. Miyopati ve
iskelet deformiteleri ile iligkili olarak gorllen respiratuvar problemler;
alveolar hipoventilasyon, mikroatelektaziler, restriktif respiratuvar
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Resim 1. Ust ekstremite goriinimi.

patern, oksiirme yeteneginde azalma ve aspirasyon insidansinda artma
goriiliir (6). inhalasyon anesteziklerinin eklenmesi, ozellikle spontan
soluyan hastalarda hipoksiye ve buna bagli olarak hipoksik pulmoner
vazokonstriksiyon ve santral solunum depresyonuna neden olabilir (7).
Olgumuzda postoperatif donemde solunumla ilgili herhangi bir sorunla
karsilasmadik. Artrogripozis Multipleks Konjenitali bazi gocuklarda
anestezi sonrasi malign hipertermi rapor edilmistir (8,9). Olgumuzda
indiksiyon ve anestezi idamesinde malign hipertermiyi tetikleyici
ajanlardan kaginildi. Anestezi indliksiyonunda propofol kullaniimasi
guvenlidir (10).

Sonug olarak Artrogripozis Multipleks Konjenita'li  olgularda
entlibasyon gigliigli olabilecegi akilda tutularak gerekli &nlemler
alinirsa tekrarlanan girisimlerde de anestezi yonetiminde bir sorun ile
karsilagilmayacagdi kanisindayiz.
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Resim 2. Alt ekstremite gortinimu.
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