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Duchenne Muskiiler Distrofili Olguda
Propofol ile Total Intravensz Anestezi

Total Intravenous Anesthesia with Propofol in
a Patient with Duchenne’s Muscular Dystrophy

OZET Duchenne muskiiler distrofisinde (DMD) anestezik yaklagim, kas gii¢siizliigii, solunumsal ve
kardiyak belirtiler, ayrica malign hipertermiye neden olabileceginden énemlidir. Bu sunuda DMD
tanisi olan ve sag femur proksimal diafiz fraktiiri nedeniyle cerrahi girisim planlanan bir olguda
anestezik yaklagim tartigtlmigtir. Bu olguda; propofol ile total intravenéz anestezi uygulanmstir.
Nondepolarizan kas gevseticilere duyarliligin artmis olmasindan dolay diisitk doz rokuronyum,
sinir kas monitérizasyonu esliginde kullanilmigtir. Peroperatif ve postoperatif dénemde herhangi
bir komplikasyonla karsilasilmamis, hasta sorunsuz olarak ilgili klinige verilmistir. Bu olgularda
inhalasyon anesteziklerinden kaginilmas: gerektigi ve propofol ile total intravendz anestezi
uygulamasinin giivenli bir alternatif olabilecegi sonucuna varilmigtir.

Anahtar Kelimeler: Muskiiler distrofi duchenne; anestezi, intravendz; propofol

ABSTRACT Duchenne’s muscular dystrophy (DMD) is important from anesthetic point of view,
because patients may have muscle weakness, respiratory and cardiac involvement and malignant
hyperthermia can be precipitated. In this study we discussed the anesthetic management of a
case with DMD and femur diaphysis fracture in which surgical treatment was planned. In this
case, total intravenous anesthesia has been applied. Low dose rocuronium was used by neuro-
muscular monitoring because of hypersensitivity to nondepolarizing muscle relaxants. No prob-
lem has been encountered during peroperative and postoperative period and the patient has been
transfered to the related clinic. It was concluded that inhalation agents must be avoided in these
patients and total intravenous anesthesia with propofol can be a safe alternative technique.
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uskiiler distrofiler kaslarda ilerleyici gligsiizliik ve dejenerasyon

ile karakterize herediter hastaliklar olup, Duchenne muskiiler dis-

trofisi (DMD), bunlarin i¢inde en sik ve en siddetli seyreden tip-
tir. Etkilenmis kisilerde sarkolemmada anormal distrofin {retimi s6z
konusudur. Plazma kreatin fosfokinaz (CPK) seviyeleri normalin 10-100
kat1 olabilir. Solunum kaslarinda dejenerasyona bagli olarak oksiirme ve
sekresyonlar1 atma mekanizmasi bozulacagindan akciger infeksiyonlar: sik-
tir. Kalp kas1 dejenerasyonu da siklikla goriiliir ve atrial aritmiler, mitral
kapak yetmezlikleri, hatta dilate veya hipertrofik kardiyomiyopati ile so-
nuglanabilir.!
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Bu hastalarda anestezik yaklasim sadece kas
gligsiizliiglinden degil, ayn1 zamanda kardiyopul-
moner patolojilerden dolay: karmagiktir. Ayrica bu
hastaligin malign hipertermi (MH) ile iligkili ol-
dugu diistiniilmektedir.

Bu sunuda; MH riski olan DMD’li ¢ocukta
diisiik doz rokuronyumla birlikte propofol ile total
intravenoz anestezi uygulamas: tartigilmistir.

IOLGU SUNUMU

Bisikletten diisme, sag kalcada agr sikayeti ile has-
tanemiz Ortopedi ve Travmatoloji acil poliklinigine
bagvuran 8 yasindaki hastanin yapilan tetkikleri so-
nucunda sag femur proksimal diafiz fraktiirii tesbit
edildi. Hikayesinde; iki ay 6nce yliriimede giiclitk
ve halsizlik sikayeti tizerine Cocuk Hastaliklar1 Uz-
manina bagvurdugu, yapilan muayenede kas giic-
stizligli tesbit edildigi ve DMD siiphesi ile etilen
diamin tetra asetikasitli (EDTA) tam kanda yapilan
DNA analizi sonucunda distrofin geninde; ekson 45
delesyonu saptandigi, boylece DMD tanisinin ke-

.....

Preoperatif degerlendirmesinde sistem bulgu-
lar1 normal, AST: 74 U/L (N: 0-38), ALT: 218 U/L
(N: 0-41), CPK: 46 U/L, diger laboratuar degerleri
normal olan olgu agik rediiksiyon internal fiksas-
yon amaciyla fizik durumu ASA II olarak ameliyata
alindi. Olguda MH tetiklenme olasiligina karsin
stiksinil kolin ve inhalasyon anesteziklerinden ka-
cinilmasi gerekeesi ile nondepolarizan kas gevse-
total
uygulanmas: planlandi.

tici beraberinde intravenodz anestezi

DUCHENNE MUSKULER DIiSTROFILI OLGUDA PROPOFOL ILE TOTAL INTRAVENOZ ANESTEZI

Premedikasyon uygulanmayan olguya nonin-
vaziv arteriyel kan basinci, EKG, periferik viicut
1s1s1, periferik oksijen satiirasyonu (SpO,), sinir-kas
ileti monitorizasyonu yapildi. Viicut agirligi 22 kg
olan olguya anestezi indiiksiyonunda fentanil 1
mcg/kg, propofol 3 mg/kg, rokuronyum 0.2 mg/kg
iv. uygulandi. Rokuronyum uygulandiktan 2 da-
kika sonra sinir-kas ileti monitériinde TOF: 2
olunca laringoskopi yapildi. Laringoskopide; ¢ene
rahat agiliyor, Cormack I, vokal kordlar hareketsiz
ve acik olarak degerlendirildi ve endotrakeal entii-
basyon gerceklestirildi. Ardindan end-tidal CO,
(ETCO,) monitérize edildi.

Anestezi idamesinde hava-oksijen %50 kar1-
simi1 verildi. Tidal voliim 10 ml/kg, solunum sayis1
14-16/dakika ile ventilasyon saglandi. Total intra-
venoz anestezide ilk 30 dakika i¢in propofol infiiz-
yon hizi 10 mg/kg/saat, ikinci 30 dakika 6
mg/kg/saat, daha sonra 3 mg/kg/saat olacak sekilde
ayarlandi. Cilt insizyonundan hemen 6nce fentanil
Imcg/kg i.v. bolus yapildi. Rokuronyum idame
dozu, ilk dozdan 15 dakika sonra 0.08mg/kg, bun-
dan 20 dakika sonra ise ikinci idame dozu 0.04
mg/kg i.v. olarak uygulandi. Doksan dakika siiren
ameliyat siiresince olgunun vital bulgular: normal
sinirlarda ve stabil seyretti (Tablo 1). Cerrahinin
sonlanmasindan 30 dakika 6nce meperidin 20 mg
(yaklasik 1mg/kg i.v.) yapildi, 10 dakika 6nce pro-
pofol infiizyonu sonlandirildi. Spontan solunumu-
nun baglamas1 ile kas gevsetici etkisini geri
dondiirmek i¢in neostigminl mg ve atropin 0.25
mg i.v. uygulandi. Cerrahi girisim bittikten on da-

TABLO 1: Olguya ait perioperatif is1, hemodinamik ve solunumsal parametreler.

KAH (Atim/dk) SAB (mmHg)
Anestezi dncesi 121 122
Entlbasyon sonrasi 122 122
5. dk. 119 127
10. dk. 117 132
Cerrahi baslangici 111 142
30. dk. 110 130
45. dk. 109 133
60. dk. 110 132
Ameliyat sonu 98 141
Postoperatif 1. saat 100 120
Postoperatif 2. saat 96 125

DAB (mmHg) Sp0, (%) EtCO, (mmHg) Isi aksiller (°C)
89 99 - 36.4
87 99 29 36.4
84 99 28 36.5
83 99 28 36.3
89 99 28 35.7
89 99 27 35.8
82 99 27 35.8
91 99 26 35.5
90 99 28 35.9
80 99 - 36.5
80 99 - 36.5
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kika sonra solunumu yeterli, s6zlii uyaranlara yanit
alinabilir ve TOF orani %75 olmas: iizerine eks-
tlibe edildi. Postoperatif, derlenme odasinda iki saat
boyunca yapilan takiplerinde herhangi bir sorunla
karsilagilmamas: tizerine hasta ilgili klinige devre-
dildi. Postoperatif 2. giin bakilan laboratuar de-
gerlerinde AST: 80 U/L, ALT: 85 U/L, diger
laboratuar degerleri normal olarak degerlendirildi.

I TARTISMA

Duchenne muskiiler distrofisi, proksimal kas giic-
stizligl ve yurtyts bozuklugu ile karakterizedir.
[k kez 1868’de Duchenne tarafindan tanimlanmis-
tir. X kromozomuna bagli, erkek ¢ocuklarda 3-5
yaslar arasinda baglay1p ilerleyici seyreden bir has-
taliktir. Bu hastalarda CPK seviyeleri yiiksek ola-
bilir ki; bu da kas hiicre membraninin anormal
olarak artmis gecirgenliginin bir gostergesidir. Ol-
gularin ¢ogunda distrofin genini inceleyen DNA
analizi yeterlidir. DNA testi mutasyonu gostermede
yetersiz kalirsa kesin tani i¢in kas biopsisi gereke-
bilir. Kas biyopsisinde kas lif ¢aplarinda degisiklik
ve nekroz, bag ve yag dokusu artis1 gorilir'. Bu ol-
guda iki ay once yiiriime giligliigii ve halsizlik fark
edilmesi tizerine muskiiler distrofiden siipheleni-
lerek yapilan DNA analizi sonucu distrofin geninde
mutasyon oldugu tespit edilmis ve DMD tanisi ke-
sinlegtirilmistir.

DMD’de solunum ve kalp kaslar1 da dahil
olmak tizere ¢izgili kaslarda harabiyet olur. Kas do-
kusunun yerini bag dokusu alir. Rabdomiyoliz so-
nucu serum CPK ve potasyum seviyelerinde artig
gozlenir. Olusan kas gligstizliigii arttik¢a solunum
ve kalp yetmezligi bulgular1 belirginlesecektir.
Biitiin bu nedenlerden dolayr DMD olgularinda
gerek kas gevseticiler gerekse inhalasyon aneste-
ziklerinin kullanimi1 6nemli bir tartigma konusu-
dur. Depolarizan bir kas gevsetici olan
stiksinilkolin, rabdomiyoliz ve hiperkalemiyi artti-
rarak kardiyak arreste neden olacagindan bu olgu-
larda kullanilmamalidir.?® Ayrica MH gelisebilecek
bu olgularda tetikleyici ajan olmasindan dolay:
ozellikle kaginilmalidir.! Nondepolarizan kas gev-
seticiler ise bu agcidan DMD olgularinda daha gii-
venlidir. Buzello ve ark.* iki DMD’li ¢ocukta
vekuronyum uygulamislar, olgularda kas gevseti-
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ciye duyarliligin degismedigini, ancak derlenme-
nin normalden 3-6 kat daha ge¢ oldugunu belirt-
miglerdir. Uslu ve ark.> kisa etkili nondepolarizan
bir kas gevsetici olan mivakuryum uyguladiklar ol-
guda normale yakin sonug elde ettiklerini belirt-
misler, Tobias ve ark.® ise ortopedik girisim gereken
DMD’li 7 ¢cocuk hastada uyguladiklar: mivakur-
yuma duyarlhiligin olgular arasinda cesitlilik goster-
mekle birlikte normal kas aktivitesine sahip
cocuklara gore arttigini bildirmislerdir. Frankowski
ve ark.” ise DMD'li iki olguda uyguladiklar: rapa-
kuronyumun etki siiresinin uzadigini belirtmisgler-
dir.

Kisa siireli cerrahi girisim gecirecek hastalarda
daha az invaziv bir teknik olan laringeal maske ile
spontan solunum korunarak, kas gevsetici kullan-
maksizin genel anestezi uygulamas: tercih edilebi-
lir. Ancak DMD’li hastalarda karbondioksit
seviyesinin kontrolu MH takibi agisindan 6nem ta-
sidigindan, genel anestezi uygulamasi gerektiginde
havayolunun ve solunumun kontrol altinda olmas:
daha uygun olacaktir. Bu olguda havayolunun gii-
venligini saglamak ve karbondioksit birikimini 6n-
lemek amaciyla kas gevsemesiyle endotrakeal
entiibasyon ve kontrollu solunum uygunlanmaistir.
Kas gevsetici olarak kisa etki siireli bir nondepola-
rizan olan rokuronyum tercih edilmistir. DMD’li
olgularda nondepolarizan kas gevseticilere duyarh-
ligin artmis olmasi nedeniyle indiiksiyon dozu 1/3
azaltarak, 0.2 mg/kg olacak sekilde ve sinir-kas mo-
nitérizasyonu ile kas gevsemesi izlenerek uygulan-
mistir. I[dame dozu gerekliligi de bu sekilde takip
edilip ¢ok diistik dozda uygulama sonucu cerrahi
sonunda kas gevsemesinde derlenme gecikmesi
gozlemlenmemistir.

DMD gibi miyopati olgularinin anestezi uygu-
lamalarinda siiksinilkolin ve halojenli inhalasyon
anestezikleri MH'yi tetikleyebilir. Ozellikle tani
konulmamig DMD ve Becker muskiiler distrofisi
(BMD) olgularinda stiksinilkolin ve inhalasyon
anestezikleri kullanildiginda siddetli komplikas-
yonlarin gérildigi bildirilmistir.® Mevcut potent
inhalasyon anesteziklerinin hepsi klinik ve deney-
sel olarak egilimli hastalar veya deney hayvanla-
rinda MH baslatabilmektedir.’ Son derece hizh ve
ilerleyici seyreden, mortalitesi yiiksek olan bu tab-

139



Yasin EKTI ve ark.

lodan kaginmak i¢in 6zellikle tetikleyici ilaglardan
uzak durmak gerekir.

DMD ve BMD’li hastalarin perioperatif solu-
numsal ve kardiyak komplikasyonlara yatkin ol-
duklari, bu olgularda inhalasyon anesteziklerinin
MH’ye benzer bir tablo olan akut rabdomiyolize
yol acabilecegi de bildirilmistir.'° Girshin ve ark."
Duchenne muskiiler distrofili olguda sevofluran ile
uygulanan genel anestezi sonras: postoperatif do-
nemde hiperkalemik kardiyak arrest gelistigini bil-
dirmiglerdir. Takahashi ve ark.!? yine Duchenne
muskiiler distrofili olguda sevofluran ile genel
anestezi uygulamiglar, postoperatif donemde CPK
yiiksekligi, 1s1 artis1 ve idrar renginde koyulasma
belirlemiglerdir. Daha sonra bu bulgular normale
donmiigtiir. Obata ve ark.' da sagilik ameliyati ola-
cak 11 yasindaki DMD’li hastaya kas gevsetici kul-
lanmadan sevofluran ile genel anestezi
uygulamislar, postoperatif déonemde siddetli bacak
agris1 ve miyoglobiniiri gelismesi iizerine rabdomi-
yolize neden olabileceginden, sevofluranin da izof-
luran ve halotan gibi DMD’de kullaniminin

sorgulanmasi gerektigini vurgulamiglardir.

Muskiiler distrofi olgularinda intravenoz anes-
teziklerin kullanimina bagh rabdomiyoliz, MH gibi
komplikasyonlara rastlanmamistir. Cossu ve ark.'*
DMD olan 11 yasindaki olguya propofol infiizyonu
ile genel anestezi uygulamiglar, peroperatif ve po-
stoperatif herhangi bir komplikasyonla karsilagsma-
miglardir. Egi ve ark.® progressif muskiiler
distrofilerde propofol infiizyonu ile genel anestezi
uygulamalarinin rabdomiyoliz, MH gibi sorunlar
gelismesi agisindan inhalasyon anesteziklerine gore
gtvenli bir alternatif oldugunu belirtmislerdir. Ca-
pozzoli ve ark.' {i¢ yasinda adenotonsillektomi
ameliyat1 olacak DMD’li hastaya kas gevsetici kul-
lanmadan, remifentanil ve propofol ile total intra-
vendz anestezi uygulamislar, peroperatif ve
postoperatif donemde herhangi bir sorun yasan-
madigini bildirmislerdir.

Olgumuzda kesinlesmis DMD tanisi olmasi
nedeniyle anestezi uygulamasinda intravendz anes-
teziklerden propofol tercih edilmistir. U¢ asamali
doz semasiyla uygulama sonucu peroperatif do-
nemde hemodinamik stabilite saglanmigtir. Viicut
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1s1s1 da monitorize edilen hastada 6l¢iilen en yiik-
sek deger 36.5°C bulunmustur.

DMD olgularinda anestezi uygulamalarinda
beklenen sorunlardan biri de kardiyopulmoner
komplikasyonlardir. Hastaligin etkisiyle solunum
ve kalp kasi liflerinde harabiyet gelismis olan has-
tanin kardiyopulmoner fonksiyonlar1 anestezi al-
tinda daha da bozulabilir. Ancak olgumuzun
peroperatif degerlendirmesinde kardiyopulmoner
sistemle ilgili bir patoloji saptanmamis, anestezi uy-
gulamasinda da sorun yaganmamuistir.

DMD'’li hastalarda ekstiibasyon spontan der-
lenme tam saglandiktan, kas giicii tam olarak geri
dondiikten sonra gerceklestirilmelidir. Yeterli
postoperatif agr1 kontrolii saglanmalidir. Posto-
peratif donemde gereginde solunum destegi sag-
lanabilmeli, hastalar postoperatif donemde de
monitorize edilerek 1s1, EKG, kan basinci, SpO,
takibi yapilmalidir.

Femur fraktiirii olan bu olguya agik internal
fiksasyon ameliyat1 yapildigindan, yeterli postope-
ratif analjeziyi saglayabilmek i¢in 20 mg (yaklasik
1 mg/kg) meperidin i.v. uygulanmistir. Ameliyatin
sonunda miimkiin oldugunca agrisiz uyanma amacg-
landigindan meperidin, ameliyatin sonlanmasin-
dan 30 dakika 6nce yapilmistir. Ameliyatin devam
ediyor olmasindan dolay1 ideal uygulama alani del-
toid kas icine olabilecek iken, iist ekstremite kasla-
rindaki atrofi nedeniyle intravenéz yol tercih
edilmigtir. Postoperatif dénemde monitoérizasyona
devam edilmis, 1s1, SpOz, EKG, kan basinci deger-
lerinin stabil seyretmesi solunum sikintisi ve me-
kanik ventilasyon ihtiyaci olmamasi {izerine ilgili
klinige devredilmistir.

Sonug olarak; Muskiiler distrofi olgularinin
anestezi uygulamalari; gerek kas giigsiizliigi ve
nondepolarizan kas gevseticilere duyarhlik artisi,
gerek kardiyopulmoner komplikasyonlara agik
olmalari, gerekse depolarizan kas gevseticisi ve
potent inhalasyon anesteziklerinin malign hiper-
termiyi tetikleyebilmesi nedeniyle olduk¢a kar-
masiktir. Bu olgularda inhalasyon anestezik-
lerinden kaginilmasi gerektigi ve propofol ile
total intravenodz anestezi uygulamasinin bu agi-
dan giivenli bir alternatif olacag: kanaatindeyiz.
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