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Herediter Anjiyoodemli Cocukta
Anestezi YOnetimi

Anesthesia Management in
a Child with Hereditery Angioedema

OZET Herediter anjiyosdem (HAQ), C1 esteraz inhibitér eksikligi nedeni ile ortaya ¢ikan ve oto-
zomal dominant gegis gosteren kalitsal bir hastaliktir. Genellikle ¢ocukluk ve puberte dénemle-
rinde, ataklar halinde agrisiz ve kasintisiz sislikler goriilmesiyle baslar. Cerrahi sirasinda, ataklarin
en fazla sebebi basiya bagh travmalar ve strestir. HAQ hastalarinin anestezi yonetiminde olusabi-
lecek ataklar gz 6niinde bulundurulmali ve acil havayolu yonetimi i¢in biitiin hazirliklar yapil-
mahidir. Uygulanacak anestezi yontemi cerrahinin tipine, hasta-cerrah-anestezist goriislerine gore
belirlenmelidir. Bu calismada, testis torsiyonu nedeni ile acil operasyon planlanan, HAQO nedeni ile
izlem altinda olan ¢ocuk olgudaki anestezi deneyimimizin sunulmas1 amaglanmistir.

Anahtar Kelimeler: Anjiyoodemler, herediter; anestezi, genel; kompleman C1 inhibit6r protein

ABSTRACT Hereditary angioedema (HAE) is a hereditary disease with autosomal dominant
inheritance, resulting from C1 esterase inhibitor deficiency. It usually starts with painless and
without pruritus swellings in childhood and puberty. During surgery, the most common causes of
attacks are pressure-related traumas and stress. Considerations should be given to the possible
attacks in anesthesia management of hereditary angioedema patients and all preparations must be
made for emergency airway management. The anesthetic method to be applied should be
determined according to the type of surgery and patient-surgeon-anesthesiologist's opinion. In this
case report, we aimed to present our experience of anesthesia in a follow-up pediatric patient for
HAE who was scheduled for an emergency operation due to testicular torsion.

Keywords: Angioedemas, hereditary; anesthesia, general; complement C1 inhibitor protein

erediter anjiyosdem (HAQ), C1 esteraz inhibitor eksikligi nedeni

ile ortaya ¢ikan ve otozomal dominant gecis gosteren kalitsal bir

hastaliktir.! C1 esteraz inhibit6rii, bir serin proteaz enzim inhibi-
torl olup, C1’in aktif forma doniismesini engellemektedir. Eksikligi ise yiik-
sek aktive C1 varlig: nedeni ile klasik kompleman kaskad: ve intrensek
koagiilasyon kaskadinin aktive olmasina yol agmaktadir. Béylece vaskiiler
gecirgenlik artmaktadir.? Spontan olarak veya stres, travma, cerrahi, enfek-
siyon, menstriiasyon, alkol, anjiyotensin donistiiriicii enzim (ACE) inhibi-
torii ve oral kontraseptif kullanimi ile anjiyodem ortaya ¢ikabilmektedir.!
Genellikle ¢cocukluk ve puberte doneminde ataklar halinde agrisiz ve ka-
sintisiz sislikler gortilmesiyle baglamaktadir.® Anjiyoddem gastrointestinal
sistemde bulanti, kusma, intestinal obstriiksiyon olusturabilecegi gibi, solu-
num sisteminde goriildiigiinde 6liimciil havayolu obstriiksiyonuna neden
olabilmektedir.*
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Bu caligmada, testis torsiyonu nedeni ile acil
operasyon planlanan, HAQ nedeni ile izlem altinda
olan ¢ocuk olgudaki anestezi deneyimimizin su-
nulmas: amaglanmstr.

I OLGU SUNUMU

Genital bolgeye travma sonrasi, testislerinde agri ve
sislik sikdyetleri ile hastanemize bagvuran ve pedi-
atrik cerrahi klinigi tarafindan testis torsiyonu 6n
tanisiyla acil operasyon planlanan 13 yagindaki
erkek olgu, preoperatif olarak degerlendirildi. Fizik
muayenesi, travma bolgesindeki agr1 ve hassasiyet
disinda normal bulunan olgunun, preoperatif rutin
laboratuvar tetkikleri [hemoglobin (Hb): 14, g dL,
hematokrit (htc): %40,5, 16kosit: 14.200 (mm?3)”,
noétrofil: %73,2, lenfosit: %22,2, monosit: %4,3,
eozinofil: %0,1, aspartat aminotransferaz (AST): 17
U/L", alanin aminotransferaz (ALT): 14/U L' kan-
ire-nitrojen (BUN): 20,8 mg/dL"!, kreatinin: 0,68
mg/dL") ve elektrokardiyograminda herhangi bir
anormal bulguya rastlanmadi.

Oykiisiinde, yaklagik bir yil énce diigme son-
ras1 gelisen anjiyoddem tablosu sonrasi yapilan tet-
kiklerde C1 esteraz inhibitér diizeyi 0,41 g/L*
(0,15-0,35 g/L!), C1 esteraz inhibitor fonksiyonu
%59 (%70-130) olmas: iizerine Tip 2 HAO tanist
aldig1 6grenildi. Olgunun annesi ve annesinin ak-
rabalarinda da travma sonras: gelisen agrisiz ve ka-
sintisiz sislik sikdyetlerinin oldugu saptanda.

Olgu ve yakinlari, uygulanabilecek anestezi
yontemleri hakkinda bilgilendirildi. Ebeveynleri-
nin rejyonal anestezi segenegini kabul etmemesi
nedeni ile genel anestezi uygulanmasi planlandi.
Olgunun babasindan hem anestezi uygulamasi hem
de yayin olarak sunulmasi i¢in onam alindu.

Operasyon oncesi C1 esteraz inhibitéri 500
IU (Cetor 500 IU 5 mL!, Centurion Pharma, Tiir-
kiye) intravenoz (IV) yoldan 10 dk. da uyguland:
ve intraoperatif veya postoperatif (4. saatte) 500
IU Cetor 5 mL! flakon tekrarlanmas: planlandi.
Gerek duyulmas: hélinde verilmek tizere taze
donmus plazma (TDP) ve traneksamik asit temin
edildi. Acil havayolu miidahalesi agisindan, olgu-
nun ameliyathaneye alinmasindan yogun bakim-
dan ¢ikarilmasina kadar gecen siire igerisinde,
goriintili laringoskop, entiibasyon gerecleri ve
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acil trakeotomi seti olgunun bas ucunda bulundu-
ruldu.

Hazirliklar sonrasi operasyon odasina alinan
olguya, rutin monitdrizasyon (elektrokardiyografi,
periferik oksijen satiirasyonu, tansiyon mansonu)
uygulandi. Preoperatif nabiz: 92/dk, kan basincr:
124/72 mmHg, SpO,: %98 idi. Yiiz maskesinin fazla
bast yapmamasina dikkat edilerek olgu ventile
edildi. Anestezi indiiksiyonu i¢in fentanil (1 pg/kg™),
propofol (2 mg/kg™), rokuronyum (0,6 mg/kg?) uy-
gulandi. Kan basinci mansonunun basiya neden ola-
bilecegi diistintilerek, invaziv arter kateterizasyonu
yapildi. Endotrakeal entiibasyon, 6 numara diiz tiip
kullanilarak, nazik bir sekilde gerceklestirildi. Tiip
balonu, kacag: engelleyecek minumum basingla si-
sirildi. Anestezi idamesi O,-hava ve sevoflurane
(%1-1,5) ile sagland:. Supin pozisyonda opere edilen
olguda, basi bolgeleri silikon yastiklarla desteklendi.
Olgunun operasyon siiresince hemodinamik para-
metreleri normal sinirlarda (nabiz: 85-100/dk, kan
basinci: 124/70 mmHg-102/64 mmHg, SpO,: %100-
98) seyretti. Postoperatif analjezi i¢in parasetamol
500 mg ve tramadol 100 mg IV yapild:.

Operasyon sonunda spontan solunumu yeterli
héle gelen olgu 1kinmadan ekstiibe edildi. Ekstii-
basyon sonras iist dudakta sislik gelismesi tizerine,
onceden hazirlanmig olan TDP (10 mL/kg™) verildi.
Derlenme odasinda dudaktaki sisligi gerileyen ve so-
lunum sikintis1 olmayan olgu yogun bakim {initesine
cikarildi. Dordiincii saatte tekrarlanmas: planlanan
500 IU dozundaki C1 esteraz inhibitérii yogun bakim
iinitesinde uygulandi. Olgu operasyon sonrasi 24 saat
yogun bakimda izlendikten sonra postoperatif ye-
dinci giiniinde sorunsuz olarak taburcu edildi.

I TARTISMA

HAO, otozomal dominant genetik gecisli bir hastalik
olup, patogenezinde C1 esteraz enzim inhibitdriiniin
eksikligi veya fonksiyon bozuklugunu barindirmakta-
dir.>® Semptomlar siklikla cocukluk ve puberte done-
minde goriilmeye baslamaktadir. Semptomlar subku-
tan6z doku ve mukozada 6dem ile karakterizedir.
Hormon dalgalanmalarinin hastaligin seyrini etkile-
yebilecegi ve androjen steroid hormonlarin C1 este-
raz inbitor seviyesini artirdif1 gosterilmistir. Bu ne-
denle hastalik erkeklerde daha hafif seyretmektedir.”
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En sik rastlanan belirti agrisiz ve kagintisiz sis-
liktir. Lezyonlar iki-bes giin siireyle devam etmek-
tedir. Tutulumlar genellikle yiiz ve ekstremitelerde
olmakla birlikte, gastrointestinal sistem ve havayo-
lunda da goriilebilmektedir. Hastalarin yaklasik
%50’sinde tekrarlayan cilt 6demi, karin agris1 ve la-
rinks 6demi vardir. Larinks 6demi geligsen hastalarin
%25-30’'unun mortal seyrettigi bildirilmistir. Akut
batin, plevral efiizyon, oksiiriik, kafa i¢i 6demi, epi-
lepsi goriilebilecek nadir semptomlardir.! Ciddi akut
HAO ataginda sivinin ekstravaskiiler alanda sekestre
olmasiyla hipotansiyon gelisebilmektedir.?

HAO tablosu gelisen hastalarda, olgumuzda da
oldugu gibi, %75 oraninda aile 6ykiisti bulunmak-
tadir.’ Bu nedenle detayli anamnez ¢ok 6nemlidir.

C1 esteraz inhibitor eksikligi sonucu, komple-
man kaskadlar1 kontrolsiiz olarak aktive olmakta-
dir. Atak donemlerinde, atak siddetiyle korelas-
yonu olmamakla birlikte C4 diizeyi azalir, C3 dii-
zeyi normaldir.” Diger anjiyonorotik 6dem tiple-
rinden farkl olarak patogenezde histamin etkisi
yoktur. Patogenezde rol oynayan anahtar mediya-
tor bradikinindir. Bradikinin noétrofil kemotaksisi,
kapiller dilatasyon ve diiz kas relaksasyonunda go-
revli bir inflamatuar mediyatérdiir. Anjiyo6demin
diger formasyonlariyla da iligkilidir."""'® Hastaligin
tanimlanmug ti¢ alt tipi bulunmaktadir (Tablo 1).!

Hastaligin izlem ve tedavisinde ii¢ temel yakla-
sim 3 mevcuttur. Akut ataklarin tedavisi, kisa ve
uzun dénem profilaksi. Uzun donem profilakside te-
tikleyici faktorlerden korunma 6n plandadir. Atak-
larin tedavisi ve kisa donem profilaksi ise medikal
yaklasim gerektirmektedir. Bu nedenle HAO tanih
hastalarin perioperatif yonetimi ¢ok 6nemlidir. C1
esteraz inhibitorleri, TDP, kinin kaskad: inhibitor-
leri, antifibrinolitik ajanlar, androjen steroidler, spaz-
molitik ajanlar medikal tedavide etkilidir. C1 esteraz
inhibitorleri, ataklarin tedavisinde ve kisa donem

TABLO 1: Herediter anjiyoédemin siniflandirimasi.

Tip1 (en sik
Klinik tipleri goriilen tip) Tip 2 Tip3
C1 esteraz inhibitdrl dlizeyi Diisik Normal Normal
C1 esteraz inhibitéri fonksiyonu  Bozulmus Bozulmug  Normal

F12 gen mutasyonu Yok Yok Var
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profilakside (cerrahi oncesi gibi) sik tercih edilen
ajanlardir. Insan plazmasindan elde edilmektedir,
yar1 omrii 64 saattir. IV yol ile 25 IU/kg ! dozunda ve-
rilmesi sonrast semptomlar yaklagik bir saat icinde
gerilemeye baglamaktadir. Temin edilemedigi du-
rumlarda TDP verilmesi de etkin bir tedavidir. Pro-
filaktik olarak kullanildiginda erigkin hastalara iglem
oncesi 2 U TDP verilmesi 6nerilmektedir. Kortikos-
teroidlerin ve antihistaminiklerin yararlar sinirh-
dir > Uzun dénem profilaksi i¢in siklikla androjen
steroidler tercih edilmektedir. Siklikla kullanilan da-
nazol, profilaksi uygulanacagi donemde 6ncelikle 600
mg/kg! yiiksek doz olarak baglanmakta, 200 mg/kg"
Pa dugtralip ve azaltilarak kesilmektedir.!®>16 Hi-
perfibrinoliz durumlarinda etkili olan traneksamik
asit de ataklar icin kullanilabilmekle birlikte, etkin-
ligi hakkinda net veriler bulunmamaktadir.!” Tra-
neksamik asidin en yiiksek giinlitk doz kullanimi oral
formlar icin 4 g, IV formlar i¢in ise 10 mg’dar.!

Rejyonal veya genel anestezi tercihi konu-
sunda literatiirde kesin bir veri yoktur.'® Cerrahi s1-
rasinda ataklarin en fazla nedeni basiya bagh
travmalar ve strestir. Rejyonal anestezide; hastanin
koopere olmasi ve 6zellikle ekstremite ve yiiziin
pozisyonunun degistirilebilmesi nedeni ile, basiya
bagli komplikasyonlar daha az olabilmektedir.
Ancak, bu durumda da havayolu obstriiksiyonu ge-
ligmesi anestezi yonetimini gii¢lestirebilmektedir.'
Genel anestezide tercih edilebilecek ilaglar i¢in net
veriler yoktur. Pediatrik yas grubu olmasi, gelise-
bilecek komplikasyonlarin yonetimini zorlastira-
cagl diisiincesiyle ve olgu yakininin da rejyonal
anesteziye isteksiz yaklagimi nedeni ile olgumuzda
genel anestezi uygulanmistir. Genel anestezi uygu-
lanan hastalarda basinin da tetikleyici faktorlerden
oldugu goz 6niine alinarak, bas1 bolgelerinin sili-
kon yastiklarla desteklenmesi 6nerilmektedir."

Sonug olarak, HAO1ii hastalarin anestezi yo-
netiminde olusabilecek ataklar géz 6niinde bulun-
durulmali ve larinks 6demi g6z 6niine alindiginda
acil havayolu y6netimi i¢in biitiin hazirliklar ya-
pilmalidir. Uygulanacak anestezi yontemi cerrahi-
nin tipine, hasta-cerrah-anestezist goriislerine gore
belirlenmelidir. Etkin ila¢ tedavisi, yeterli 6nlem-
lerin alinmasi ve yakin izlem ile sorunsuz bir anes-
tezi yonetimi miimkiindiir.
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Cikar Catigmasi Yazar Katkilar1

Yazarlar herhangi bir ¢ikar catismas: veya finansal destek Fikir ve Tasarim: Aybars Tavlan; Vaka Yénetimi: Dilruba

bildirmemistir. Giing6r, Emine Vural Yalgin; Makale Yazimi: Resul Yilmaz;

Farkas H, Harmat G, Fiist G, Varga L, Visy B.
Clinical management of hereditary angio-
oedema in children. Pediatr Allergy Immunol

Degerlendirme: Tiim yazarlarin katkilar: oldugunu bildiririz.
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