Hurler sendromunda anestezik yaklasim
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OZET

Amag: Hurler sendromu teshisi konmus 6 yasindaki kiz cocugunda, umbilikal hermi ve adenoid vejetasyon
nedeniyle uygulanan cerrahi girisim sirasindaki anestezik yaklasimi, literatar bilgileri isiginda tartismay amacladik.
QOlgu Sunumu: Premedikasyon uygulanmadan operasyona alinan clguya EKG, noninvaziv arter basinc, periferik
oksijen saturasyonu (SpO;) monitorizasyonu uygulandt. Olgunun anatomik dzellikleri nedeni ile endotrakeal
entUbasyonunun zor olabilecedi dustnlierek trakeostomi ve zor entdbasyon icin gerekli hazirliklar yapild. IndUk-
siyon oncesi maske ile 3L/dk %100 O, inhale ettirilerek precksijenasyon uygulandi. %100 oksijen ve artan
konsantrasyonlarda sevofluran ile anestezi indGksiyonunu takiben 1ug/kg fentanil uygulandi. Noromuskuler blok
icin 1.5 mgskg (iv) suksinilkolin verildi. Macintosh 2 numarall bleyt kullanilarak 18 mm capinda trakeal tap,
Ucdncl denemede trakeaya yerlestirildi. Anestezinin idamesi %50 O, - %50 N,O ve %2 sevofluran ile saglandi.
Qlgu cerrahi sonunda komplikasycnsuz olarak ekstube edildi. Sonug: Hurler sendromiu olgularin operasyon
oncesinde dikkatli bir sekilde degerlendirilmeleri gerekir. Anestezi esnasinda ve sonrasindaki monitorizasyon
hayati dnem tasir.

Anahtar kelimeler: Hurler sendromu, genel anestezi
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SUMMARY |
Anaesthetic approach to hurler syndrome

Aim: We aimed to evaluate the anesthetic approach to a 6 years old female child, clinically diagnosed as Hurler
syndrome, undergoing umbilical hernia repair and adenoidectomy operation, under the light of literature data.
Case Report: Premedication was omitted. The case monitorised with EKG, non invasive arterial pressure, perip-
heric oxygen saturation (SpO,} and taken under operation. It is assumed to be a difficult airway case because
of anatomical features of Hurler Syndrome, tracheostomy and difficult airway algorithm prepared.
Preoxygenation via face mask with 3L/min 100% O, inhalation applied to the case before induction. Anesthesia
induced with increasing sevoflurane concentrations in 100% oxygen and fentanyl 1pg/kg. Neuromuscular
blockage was maintained with 1.5 mg/kg iv succinylcholine. 18 mm diameter endotracheal tube was placed
into trachea by using Macintosh blade (No:2) at third attempt. Anesthesia was maintained with 2% sevofluran
in 50% O, - 50% N,O. The patient was extubated without any complication at the end of the surgery.
Conclusior: In Hurler's sydrome; patients should be evaluated carrefully prior to operation. It is vital to monitor
the patient in peroperative and postoperative period. '
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Mukopolisakkoridozis (MPS), asit mukopolisakkarit- dokularda birikimi sonucu ciddi yapisal ve fonksi-
lerin cesitli dokularda asiri intralizozomal birikmesi yonel bozukluklar olusur [2).

ile olusan ilerleyici, herediter hastalik grubudur (1).
Lizozomal enzim eksikliginden dolayl tamamen
katabolize olamayan mukopolisakkaritlerin kemik,
beyin, karaciger, kan damarlar, kikirdak, solunum
yollan, kalp kapaklan ve kornea gibi konnektif

Hurler sendromu (MPS Tip 1] kaba - cirkin yUz,
makroglossi, mikrognati, faringeal ve laringeal
yapilarin infiltrasyonu, kisa kalin boyun, kifoz,
korneal opasiteler, pence el ve sinirl kardiak
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fonksiyon gibi ayirici ozellikler gosterir. Ust ve alt
solunum yollarinda bol miktarda sekresyon
olagandir ve mental retardasyon 3 yasina kadar
belirginlesir. Otosomal resesif gecisli olan Hurler
sendromu insidansi 1:100.000'dir. Bu olgular
genellikie 10 yasindan Once kardiorespiratuar
yetersizlik nedeniyle OlUrier (3).

Bu yazida genel anestezi alunda, umblikal herni ve
adenoid vejetasyon nedeni ile operasyonu plan-
lanan Hurler sendromiu olguda anestezik yaklasim
literatUr bilgileri 1siginda gdzden geciriimektedir.

OLGU SUNUMU

6 yasinda elektif umblikal herni ve adenoid veje-
tasyon nedeni ile operasyonu planlanan 15 kg
agrrhgindanki kiz. olgunun operasyon oncesi
yapilan muaynesinde 2 yasinda mukopolisakkari-
dosiz (MPS Tip 1) tanust aldigi ve daha énce bircok
kez spina bifida, hidrosefali ve hipotiroidi nedeni
ile hastaneye yatrildigi, anne ve babanin yakin
akraba oldugu ogrenildi.

Mental retardasyonu olan olgunun fizik muaye-
nesinde; kaba yUz gdérdnumu, makroglossi,
mikrognati, kalin dudaklar, kisa kalin boyun, mitral
odakta 2/6 sistolik Gfaram, splenomegali,

hepatomegali, ve 4 x 4 cm boyutlarinda umblikal
herni tespit edildi (Sekil 1).

Sekil 1. Hurler sendromiu olgunun géranima.
Mallampati testinde yumusak damak ve uvulanin
tabani gordlebiliyordu (Sinif lll). Preoperatif gogus
hastaliklan ve kardioloji konsultasyoniari normal
olarak degerlendirildi.

Laboratuar testlerinde; akciger grafisi, tam kan
sayimi, idrar testleri ve tiroid fonksiyon testleri nor-
mal sinirlardaydi. Biyokimyasinda kan sekeri
137 mg/dL, CRP 5.88 mg/L, RF 36.5 IU/mL
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olarak saptand.

Ust hava yolu tkanmasi ve solunum depresyonu
olasiigr nedeniyle premedikasyon uygulanmadan
operasyona alinan olguya EKG, noninvaziv arter
basinci, periferik oksijen satUrasyonu (SpQO,) moni-
torizasyonu uygulandi. Olgunun anatomik ozellik-
leri nedeni ile endotrakeal entUbasyonunun zor
olabilecegi duasundlerek trakeostomi ve zor
entbasyon icin gerekli hazirliklar yapildi. Indiksi-
yon oncesi maske ile 3L/dk %100 O, inhale ettiri-
lerek preoksijenasyon uygulandi. %100 oksijen ve
artan konsantrasyonlarda sevofluran ile anestezi
indUksiyonunu takiben sol antekubital fossaya
22G brandl yerlestirilerek 10mL/kg/h hiziyla 1/3
izomix infGzyonuna baslandi. 1pg/kg fentanil
uygulandi. Spontan solunumda asiste ventile
edilen olguda laringeal yapilar degerlendirmek
amaciyla yapilan laringoskopide buydk bir epiglot
ile  posterior komissurlerin bir kismi goérdlebildi
(Cormack ve Lehane evrelendirmesi: Evre ] (4].
NoromuskUler blok icin 1.5 mg/kg (iv) suksinilkolin
verildi. Macintosh 2 numarali egri bleyt kullanilarak
18 FR spiralli tip Ggclncl denemede direkt vizyon
ile trakeaya yerlestirildi. Prednol 20 mg iv uygu-
landi. Anestezinin idamesi %50 O, - %50 N,O ve
%2 sevofluran ile saglandi. Kas gevsemesi gerek-
tikce 0.5 mg/kg sUksinilkolin ilaveleri ile
surdardldd. 90 dakika stren operasyon sdresince
sekresyonlarin fazla olmasi nedeni ile birkac kez
agiz ve tlp igi aspirasyonu yapildr. Sistolik kan
pasinci 100-110 mmHg, diastolik kan basinc 60-
70 mmHg civaninda seyretti. indUksiyon dncesi
oksijen saturasyonu %96 olan olgunun, daha
sonraki degerleri %99 olarak saptandi. Operas-
yon bitimine 10 dakika kala azot protoksit
kapatildi. Olgu cerrahi sonunda tam olarak
uyanip, hava yolu refleksleri gacll olunca ekstlbe
edildi. Operasyon sonrasi derlenme dénemi sakin
ve sorunsuz gecti. Kan basinct 110/60 mmHg,
kalp atm hizi 110/dk, oksijen satUrasyonu %96
clarak yogun bakima alindi. Yirmi dort saat streyle
gozlenen olguda vital bulgular normal sinirlarda
seyretti, hicbir komplikasyon gdzlenmedi.

TARTISMA

MPS’lu olgularin preoperatif degerlendirilmesi
srrasinda Ust hava yollannin agkhginin saglan-
masinda zorluk, mental gerilik nedeniyle koope-
rasyon gucligu ve kardiak problemlerin ala-
bilecegi unutulmamalidir (5). Operasyondan énce
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gogus ve Ust solunum sistemni enfeksiyonlarinin
tamamen tedavi edilmesi. gerekir (1). Preoperatif
akciger fonksiyonlannin optimal duruma getirilme-
s buydk dnem tasir (1).

Hurler sendromunda anestezi maorbidite ve maor-
talitesi %20-30'dur. Morbidite cogunlukla solu-
numsal zorluklarla iliskilidir. Hava yolu saglanmasi
ve korunmasi, mikrognati, makroglossi, kalin
yaygin dudaklar, hipertrofik adenoit ve tonsiller,
temporamandibular eklemde hareket kisithhigi, bol
viskdz sekresyonlarn bulunmasi, kisa ve kalin
boyun, &nde yer alan larenks nedeniyle zordur
(5.6). Zor entlbasyon insidanst %25, basarsiz
entUbasyon %8 gibi yOksek degerlerdedir (1).

Hurler sendromlu olgularda hava yolunun glven-
lik altna alinmast iyl planlanmall ve olasi zor
entubasyon icin laringeal maske, ozofagotrakeal
kombi tlp, fiberoptik bronkoskopi, krikotirotomi,
trakeostomi gibi alternatif yontemler akilda tutul-
malidir. Zor entUbasyon dusunulen olgularda
etkin hava yolu saglanana kadar gecen stirede,
inspire edilen oksijenin yuksek konsantrasyonlarda
olmasi ve olgunun spontan solunumunun korun-
masi 6nemlidir (3). Inhalasyon yoluyla inddksiyon
laringoskopi yapiiana kadar solunumun kontrol
altunda tutulmasini saglar (1). Bazi yazarlar da hava
yolu acikhiginin saglanmasi ve surdurtlmesindeki
problemler nedeniyle inhalasyonla induksiyona iti-
raz ederek, ketamin ile indGksiyonun daha gaven-
li olacagini savunurlar (7). Olguda preoksijenas-
yon sirasinda hava yolu acikhgi iyi saglandig icin,
spontan solunum korunarak inhalasyon yoluyia
indUksiyon ve ardindan endotrakeal entUbasyon
yapimasi planlandi. Nazofaringeal veya ora-
faringeal nhava yolu kullanarak anestezinin yuz
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maskesi ile surdurtimesi hipoksi nedeniyle kardiak
arreste neden olabilir (1). Kalp kapagi ve koroner
arter hastaliklarimin varliginda hipoksik etkiye
duyarliik daha fazla artar (7). Krikotirotomi
trakeostomiden daha hizli yapilabilirse de MPS'lu
olguda tavsiye ediimemektedir. CUnka krikotiroid
membran krikoid kikirdaklar ve tircid kikirdak
cogunlukla kalinlasarak mukopolisakkarid depozit-
leriyle deforme olmustur. Bu durum hizli diseksi-
yonu zorlastirarak vokal kord hasari olasiigin
arttirmaktadir (4). Endotrakeal enttbasyon icin kul-
lanilacak tuplerin trakeadaki daralma nedeniyle
beklenenden daha kGcUk kullaniimasi gerekebilir
(8).

Postoperatif uyanma yavas oldugu gibi siklikla
bronkospazm, soluk tutma ve siyanoz meydana
gelebilir. Literaturde bazi yazarlar fatal sonuclanan
postoperatif respiratuar obstruksiyon olgulari
bildirmislerdir (9). Postoperatif donemde cesitli
sebeplerle postobstriktif pulmoner ddem gelisebi-
lir. Burada esas mekanizma kapal glottise karsi
guclu inspirasyon cabasidir. Belirgin olarak artmis
negatif intrapleural basinca bagh sag kalb venéz
dénusu artar ve sol ventrikul atimi azalr. Bunun
sonucunda pulmoner kan voluma ve mikro-
vaskUler basing artar. Bu nedenle ekstlUbasyon
oncesi bilincin tam olarak aciimasi ve hava yolu
reflekslerinin gucla olmasi gerekir (8).

Sonug olarak Hurler sendromlu olgularda; dikkatli
preoperatif degerlendirmenin, uygun anestezik
ajan secimi ve monitorizasyonun, postoperatif
donemde oOzellikle solunum fonksiyonlarn yonan-
den hastalann yakin takibinin ¢ok onemii oldugu
kanisindayiz.
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