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Limb-Girdle Muskiiler Distrofili Hastada
Anestezi YOnetimi

Anesthetic Management for a Patient with
Limb-Girdle Muscular Dystrophy: Case Report

OZET Limb-Girdle muskiiler distrofi (LGMD) ler, 6zellikle omuz ve pelvik kusak kaslarim etkile-
yen, distrofik kas biyopsisi ile karakterize, kalitimsal ilerleyici bir kas hastaligidir. Hastalik ilerle-
dikge, solunum kaslarinin tutulumu, kardiyak bulgular ve eklem kontraktiirii gelisebilir. Malign
hipertermi ve rabdomyoliz gibi potansiyel ciddi perioperatif komplikasyonlar bu hastalarin anes-
tezi yonetimini zorlastirabilir. Calismamizda, skolyoz nedeniyle posterior spinal fiizyon operas-
yonu gegiren LGMD’li hastaya uyguladigimiz bagarili anestezi yonetimini sunmay1 amagladik.

Anahtar Kelimeler: Anestezi; propofol; remifentanil; muskiiler distrofileri, ekstremite-kusak

ABSTRACT Limb-Girdle muscular dystrophies (LGMDs) comprise a heterogeneous group of
inherited progressive muscle disorders that predominantly affect the shoulder and pelvic girdle
muscles, and that exhibit a characteristic dystrophic muscle biopsy. As the disease progresses,
respiratory muscle involvement, cardiac symptoms and joint contractures, which may lead to
perioperative complications, often occur. In the present report we described successful anesthetic
management for a patient with an LGMD who underwent posterior spinal fusion due to scoliosis.
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imb-Girdle muskiiler distrofi (LGMD)’ler kalca ve omuz kusag: kas-

larinda giigsiizlitk ve atrofi ile seyreden genetik muskiiler distrofile-

rin nadir goriilen heterojen bir grubunu olusturmaktadir. 1:100 000
oraninda goriilen bu hastaligin 15 otozomal resesif, 7 otozomal dominant alt
tipi bulunmaktadir. Klinik bulgular genellikle ¢ocukluk ¢aginda baslar. Kas
gligsiizliigii simetriktir, proksimalde daha fazladir ve yavas ilerleyicidir.!
Hastaligin genetik mutasyon sonucu olustugu, bu gen defektlerinin kas lifi
boyunca niikleer zarf, sarkomer, sarkoplazma ve sarkolemma gibi cesitli
bolgeleri etkiledigi bilinmektedir.? Kas biyopsileri histopatolojik ve immiin
calismalar icin yararhidir ve DNA analizi muskiiler distrofinin spesifik form-
larinin ayirt edilebilmesi i¢in altin standarttir.?

Hastalik ilerledikge, solunum kaslarinin tutulumu, kardiyak semptom-
lar ve eklem kontraktiirii gelisebilir. Malign hipertermi ve rabdomyoliz gibi
potansiyel ciddi perioperatif komplikasyonlar bu hastalarin anestezi yone-
timini zorlastirabilir.
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Calismamizda, skolyoz nedeniyle posterior
spinal fiizyon operasyonu gegiren LGMD’li hastaya
uyguladigimiz bagarili anestezi y6netimini sunmay1
amacladik.

OLGU SUNUMU

Skolyoz nedeniyle posterior enstrumantasyon ope-
rasyonu planlanan 11 yaginda, 30 kg, 136 cm, kiz
hasta ailesinden yazili1 onam alindiktan sonra ope-
rasyon odasina alindi. LGMD tanisini sekiz aylik-
ken hipotonik infant nedeniyle kas biyopsisi ile
aldigy o6grenildi. Fizik muayenesinde yataga
bagimli, belirgin proksimal kas gii¢siizliigii ve skol-
yozu mevcuttu. Hastanin preoperatif ve postope-
ratif direkt radyografileri Resim 1 ve 2’de

RESIM 2: Postoperatif direkt radyografi.
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gosterilmistir. Laboratuvar bulgulari, ekokardiyo-
grafisi normaldi ve serum kreatin kinaz (CK) sevi-
yesi: 224 UI/L idi. Premedikasyon yapilmadan
operasyon odasina alinan hastaya elektrokardiyo-
grafi (EKG), periferik oksijen saturasyon (SpO2),
noninvaziv kan basinci, bispektral indeks (BIS) ve
1s1 monitdrizasyonu uygulandi. Bazal kalp hiz1 116
atim/dakika, kan basinci 129/90 mmHg, SpO,
%98, BIS 98 olarak 6lciildii. U¢ dakika preoksije-
nasyon sonrasi, propofol 3 mg/kg ve remifentanil 1
pg/kg ile anestezi indiiksiyonu yapildi. Kas gevse-
tici yapilmayan hasta entiibe edildi. Anestezi ida-
mesinde propofol infiizyonu BIS degeri 40-50
arasinda tutulacak sekilde 4-10 mg/kg/saat
arasinda, remifentanil infiizyonu ise hemodinamik
parametrelere goére 0,25-0,5 pg/kg/dk olacak
sekilde total intravendz anestezi (TIVA) uygu-
land1. %50 O2 ve %50 hava ile ventilasyon sa-
glandi. Hastanin dominant olmayan eline radiyal
arter kaniilii ve sag internal juguler vene santral
venoz kateter yerlestirildi. Alt1 saat siiren operas-
yon boyunca sicak hava iiflemeli battaniye ile
sitilan hastanin viicut 1sis1, 6zefagus probuyla
takip edilerek, 36,5 ile 37°C arasinda tutuldu. Top-
lam 700 mL kanayan hastaya cellsaverile elde edi-
len 300 mL kan ve 1 {inite eritrosit slispansiyonu
verildi. Entiibe olarak Anesteziyoloji ve Reani-
masyon Klinigi, yogun bakim iinitesine alind1 ve
postoperatif 3. saatte ekstiibe edildi.

TARTISMA

[lerleyici muskiiler distrofilerin bir grubu olan
LGMD erken ¢ocukluktan ge¢ erigkin déneme
kadar yasamin herhangi bir doneminde baglayabi-
lir. Genel olarak, kas gligsiizliigi proksimal kas
gruplarinda baglar, tipik olarak pelvik kusagin et-
kilenmesiyle merdiven ¢ikmada, kogsmada ve yer-
den kalkmakta zorluk gorilir. Klinige omuz
kusaginda giigstizliik de eklenir, ancak distal kaslar
ve yiiz kaslar1 korunur.

LGMD tanist igin kas biyopsisinde histolojik
olarak muskiiler distrofinin tespiti 6nemlidir. Kas
biyopsisi ile zayif Limb-Girdle paterni sergileyen
inflamatuar kas hastaligi, metabolik kas bozuklugu,
6n boynuz hiicre hastaligi ve yapisal miyopatiler
i¢in ayirici tan saglanar.
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Serum CK seviyelerindeki 6nemli artis LGMD
tanisini destekler ancak biyopsiyi gereksiz kilacak
kadar spesifik degildir. Inflamatuar ve miyopatik
distrofilerde dnemli derecede artmis CK diizeyleri
goriilebilecegi gibi tersine LGMD’nin baz1 domi-
nant formlarinda CK diizeyinde minimal artis ola-
bilir. LGMD tanisi1 i¢in klinik ve patolojik
degisikliklerin goriilmesi sarttir.* Hastamizin serum
CK seviyesinde minimal artig gézlenmistir. (CK:
224 UI/L Referans araligi: 29-168 UI/L). Hasta-
mizda yapilan kas biyopsisinde muskiiler distrofi
tespit edilmisti.

LGMD, distrofinli transmembran proteinleri-
nin (dystroglycans, sarcoglycans) mutasyonu ile ka-
rakterizedir. Distrofin-glikoprotein kompleksinin
eksikligi instabilite, kas membran frajilitesinde
artis, inflamatuar reaksiyonlar ve fibrozisi takip
eden nekroz ile sonuglanir. Siiksinilkolin veya in-
halasyon anesteziklerine maruz kalma kas hiicre
membraninda stres olusturur, stabilitesini bozar,
permeabilitesini artirir ve LGMD’li hastalarda rab-
domiyolizi tetikler. LGMD’li hastalar i¢in en gii-
venli anestezi teknigi net degildir, ancak siiksinil-
kolin ve halojenize ajanlardan kaginilmalidir.’

Aile 6ykiisii olmayan LGMD’li hastalarin ma-
lign hipertermiye duyarhiliklarinda artis yoktur.
Ancak, inhalasyon anestezik ajanlarina maruz
kalan LGMD hastalarinda hastalikla iligkili kardi-
yak komplikasyonlar veya nadiren postoperatif de
gelisebilen akut rabdomiyolizisle karakterize ma-

lign hipertermi benzeri bir sendrom gelisebilir.
Herhangi bir kas hastaliginda oldugu gibi, siiksinil-
kolin uygulamas: yagsami tehdit eden hiperkalemi
ile iligkili olabilir ve ka¢inilmalidir. LGMD’li has-
talarin sedatif, anestezik ve kas gevseticilere hassa-
siyeti anesteziden derlenmenin uzamasi kadar
intraoperatif ve erken postoperatif kardiyovaskii-
ler ve solunumsal komplikasyonlarla sonuglanabi-
lir.%7 Kas gevseticiler ve inhalasyon anestezik
ajanlarinin olumsuz etkilerinden kaginmak igin
hastamizda entiibasyon ve idamede kas gevsetici ve
inhalasyon anestezik ajan1 kullanilmada.

Muskiiler distrofili hastalarin anestezi yoneti-
minde propofoliin giivenle kullanilabilecegi bildi-
rilmistir.?®° Propofol ve remifentanil gibi kisa etki
stireli ajanlar kullanildiginda anestezik ilaglarin tit-
rasyonu ve yeterli anestezi derinliginin saglanmasi
amactyla BIS monitérizasyonu énerilmektedir.? Biz
de propofol-remifentanil ile TIVA uyguladigimiz
ve anestezi derinligini BIS ile kontrol ettigimiz
LGMD’li hastada alt1 saat siiren operasyon boyunca
problemle karsilagmadik.

Malign hipertermi ve rabdomyoliz gibi ciddi
potansiyel komplikasyonlara sahip LGMD’li hasta-
larin anestezi yonetiminde inhalasyon anestezik
ajanlari ve siiksinilkolin kullanimindan kaginilma-
lidir. BIS monitérizasyonu ile yeterli anestezi de-
rinligi saglanarak uygulanan propofol-TIVA
seceneginin giivenli bir alternatif olabilecegi ka-
naatindeyiz.
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