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Ozet

Summary

Artrogripozis multipleks konjenita nadir gériilen bir
sendromdur. Bu sendromda bagslica etkilenen yerler eklem ve
kas dokulart olup, siklikla multiorgan anomalileri ve santral
sinir sistemi disfonksiyonu ile birliktedir. Bir olgu nedeni ile
artrogripozis multipleks konjenita sendromunu ve bu tiir hasta-
larda anestezik yaklagimi irdelemeyi amagladik.

Anahtar Kelimeler: Artroglipozis multipleks konjenita,
Genel anestezi
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Arthrogryposis multiplex congenita is a rare syndrome.
Joints and muscle tissue are primarily effected in addition to
multiple visceral anomalies and central nervous system dys-
function. We report a case of arthrogryposis multiplex con-
genita and anaesthetic management in such cases is reviewed.

Key Words: Arthtogryposis multiplex congenita,
General anaesthesia
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Ik kez 1841'de tammmlanmis olup, 1897'de
Schanz artrogripozis multipleks kongenita (AMK)
terimini kullanarak sendromu giintimiizdeki haliyle
tarif etmistir (1). Otozomal resesif olarak gecen bu
sendrom yenidogan doéneminde 90.03 oraninda
gorilmektedir (1,2).

AMK klinik goriiniimiine gore {i¢ kategoride
incelenir: 1) Olgularin %50'sini olusturur. Tipik
olarak iist ve alt ekstremite eklemlerinde fiks de-
formiteler ve kontraktiirlerle karakterizedir. 2)
Eklem kontraktiirlerine ek olarak kraniofasial ve
multiorgan anomalileri mevcuttur. 3) Ek olarak cid-
di santral sinir sistemi disfonksiyonu vardir (1).

Bu deformitelerin cerrahi olarak diizeltilmesi
amaciyla opere edilen bir olgu nedeniyle AMK
sendromunu ve bu sendromda anestezik yaklagimi
irdelemeyi amacladik.
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Olgu

Ekstremitelerindeki multipl deformiteler ne-
deni ile hastanemize bagvuran erkek hasta 5 yagin-
da, 20 kg agirliginda ve 110 cm boyunda idi (Sekil
1). Femoral proksimal rotasyon deformitesinin
diizeltmesi amaciyla operasyonu planlanan has-
tanin yapilan sistemik muayenesinde, biyokimyasal
ve radyografik tetkiklerinde ek bir organ patoloji-
sine rastlanmadi.

Premedikasyon uygulanmayan hasta operas-
yon odasina alinarak monitorize (EKG, otomatik
sfigmomanometre araciligtyla kan basinci, puls ok-
simetre, farinkse yerlestirilen prob vasitasiyla vii-
cut sicaklig) edildi. Venoz kaniilasyon amaciyla, el
sirtinda bulunan periferik bir ven kullanilarak 22G
kateter yerlestirildi. Anestezi indiiksiyonu igin
tiopental 4 mg/kg, atrakurium besilat 0.3 mg/kg ve
alfentanil 10 mcg/kg i.v. verildi. Endotrakeal en-
tiibasyon 6 numara kafsiz tiip vasitasiyla herhangi
bir giiclikle karsilasilmadan gergeklestirildi.
Anestezi idamesi %70 N,O- %30 O, karisimina
9%0.3 izofloran ilavesiyle siirdiiriildii. Alfentanilin
ortalama etki siiresi géz Oniine alinarak; anestezi
indiiksiyonundan 15 dk. sonra baslayan cerrahi
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Sekil 1.

oncesinde ve cerrahinin baslamasindan 20 dk. son-
ra olmak iizere iki kez alfentanil 10 mcg/kg i.v. ola-
cak sekilde toplam 20 mcg/kg ek doz alfentanil
uygulandi.

Peroperatif donemde kan transfiizyonu yapil-
masi1 gerekmedi. %0.2 NaCl-%5 dekstroz infilizyo-
nu 10 ml/kg/saat olacak sekilde verildi.

Anestezi indiiksiyonundan sonra ilk 20 dk.
boyunca solunumu olmayan ve kullanilan kas
gevsetici ajanin etkisinde olan hastaya kontrole so-
lunum yaptirildi. Bu siirenin sonunda spontan so-
lunumu baglayan hastanin solunumu baskilanma-
yarak asiste solunuma ge¢ildi. Anestezi siiresi 60
dk., operasyon siiresi 45 dk. olan vakamiz cer-
rahinin bitimini takiben %100 O, ile solutuldu. Kas
tonusu antagonize edilmeden spontan olarak geri
donen hastanin yeterli kas tonusuna erismesini ta-
kiben ekstiibasyonu gerceklestirildi. Hasta gerekli
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derlenme doneminden sonra servise gonderildi.
Peroperatif ve postoperatif donemde herhangi bir
sorunla karsilagilmadi.

Tartisma

AMK, eklemlerin periartikiiler kapsiiliiniin ve
ligamentdz dokusunun kisalmast ve kalinlagmasi,
kaslarin degisik derecelerde fibrozise ugramasi ve
myofibrillerin yerini yag dokusunun almasi sonucu
iist ve alt ekstremitelerde ekstraartikiiler kontraktiir
ile karakterize konjenital ve nonprogressif bir
sendromdur (1,3). Temporomandibular eklem de
etkilenmis olabilir (2). Ekstansiyon, fleksiyon, aktif
ve pasif eklem hareketleri kisithdir.

Intrauterin fotus hareketleri azalmustir (1,3,4).
Dogumda Apgar skoru genellikle 5'in altindadir
(4). Tahta bebek goriiniimii vardir (1). Cilt ince,
gergin, seffafdir ve subkutan yag dokusunda
yapisal bozukluk mevcuttur (1,2). Cilt travmaya
maruz kalmadan da kat yerlerinden bile kolaylikla
zarara ugrayabilir (2). Olgularin %51'inde bebek-
lik déneminde ¢ene ve dildeki yapisal anomalilere
bagh olarak emme ve yeme giicliigii vardir (5).
Yagsamin sonraki doneminde konusma giicliigii
tabloya eslik eder (5). Yiiz hatlarinin ifadesiz ol-
mas1 ylize tipik bir goriiniim kazandirir (5,6).
Mikronati, yiiksek damak ve omega epiglot goriiliir
6,7).

Akciger hipoplastik ve interkostal kaslar zayif
olabilir (3). Bu ¢ocuklarda tekrarlayan akciger in-
feksiyonlari, konstipasyon ve gelisme geriligi siktir
(4,5). leri derecede solunum sikintis1 ve beslenme
bozuklugu bulunan hastalarda trakeostomi ve gas-
trostomiye bas vurulabilir (6).

Orta kulak deformitesine bagli olarak iletici
tipte duyma kaybi, oftalmopleji, glokom, kornea ve
iriste kalinlagsma, hepatorenal sendrom, kalp-
bobrek ve karaciger anomalileri, gastrosizis, in-
testinal atrezi gortilebilir (1,8,9,11,12-16).

Santral sinir sisteminin etkilendigi durumlarda
hastalarin %50'si ilk bir yil i¢inde olir (1).
Anensefali, ensefalosel, kortikal frontal atrofi,
myelomeningosel spinal kordda atrofi ve spinal
muskuler distrofiye rastlanabilir (1,17). Periferik
sinirlerde demyelinizasyon, noéropati, hiporefleksi
ve hipotoni olabilir (18,19).
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Annelerinin saglikli olmasina ragmen bazi
AMK'l cocuklarda maternal myastenia gravis ve
asetil kolin reseptorlerine karsi maternal otoanti-
korlar saptanmustir (20,21).

Ekstraartikiiler yapilarin cerrahi olarak rahat-
latilmas1 eklem fonksiyonlarinin tam olarak
kazanilmasin1 saglamamakla Dbirlikte eklem
hareketlerinin daha rahat ve fonsiyonel olmasin
saglar (1). Bununla beraber cerrahi tedavi sonrasin-
da ¢ocugun biiylimesine karsin kontrakte eklem
kapsiiliiniin ve rijid periartikiiler dokularin biiyii-
meye eslik edememesi sonucu eklem deformiteleri
ve hareket kisitliligi tekrarlayabilir ve reoperasyon
gerekebilir.

AMK sendromlu hastalar preoperatif donemde
iyi degerlendirilerek organ patolojilerinin olup ol-
madig1 saptanmali, bdylece peroperatif ve posto-
peratif donemde karsilasilabilecek sorunlara karsi
hazirlikli olunup gerekli 6nlemler alinmalidir. Biz
hastamizda multipl eklem deformitesi ve hareket
kisitliligindan bagka herhangi bir organ patolojisine
rastlamadik. AMK'nin klinik siniflamasina gore
hastamiz 1. kategoriye girmekte idi (1).

Bu hastalarin venleri ince ve ¢ok kivrmtil
oldugundan intravendz kaniilasyon olduk¢a zordur.

Ancak biz kaniilasyon esnasinda bir giicliikle
karsilasmadik. Mikronati hastanin maske ile venti-
lasyonunu, mikronati, temporomandibular eklem
deformitesi ve omega epiglot ise entiibasyonunu
zorlastirir. Preoperatif donemde yaptimiz deger-
lendirmede yukarida soziinii ettigimiz patolojilere
rastalamadik ve entiibasyon giicliigii ile karsilas-
madik. Zor entiibasyon diisiiniilen hastalarda late-
ral boyun grafileri yol gosterici olabilir. Gogiis du-
varl ve omurga deformiteleri ventilasyon gili¢liigli
yaratabilir ve hastalarin postoperatif donemde ven-
tilasyon tedavisine ihtiyag gosterebilecekleri hatir-
da bulundurulmalidir.

Ekstremite deformiteleri peroperatif dénemde
pozisyon giicligiine neden olabilir. Cilt kolay trav-
matize oldugu i¢cin miimkiin oldugunca az flaster
kullanilmali ve baskiya ugrayan yerler pamukla
desteklenmelidir.

Hopkins ve ark. AMK sendromu olan ve
ektraartikiiler yapilarin rahatlatilmasi amaciyla
opere edilen iki hastada peroperatif donemde
anestezik ajanlara bagli olmaksizin gelisen, malign
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hipertermiden daha farkli bir hipermetabolik yanit-
la karsilagtiklarini bildirmislerdir (22). Ogasawara
ve ark. AMK sendromu bulunan, tonsillektomi ve
adenoidektomi yapilan hastalarinda anestezi indiik-
siyonu ve idamesinde azot protoksit ve sevofloran
kullanmiglar, halotan ve siiksinilkolinden kag¢inil-
mast gerektigini vurgulamiglardir (23). Biz gerek
premedikasyon amaciyla, gerekse nondepolarizan
kas gevsetici ajanin etkisini antagonize etmek igin
neostigmin ile birlikte atropin kullanimindan
kacindik. Anestezi siiresince hipermetabolik bir
yanitla karsilagsmadik.

Sonug olarak; AMK sendromu olan hastalarda
iyi bir preoperatif degerlendirmenin yapilmasi, per-
operatif donemde kapsamli bir monitdrizasyon ile
birlikte cildin travmaya ugramasinin dnlenmesi ve
ekstremitelerin en uygun posizyonda desteklenerek
tesbit edilmesi ve postoperatif donemde karsilasila-
bilecek solunum sikintis1 ve benzeri sorunlar igin
hazirlikli bulunulmasi gerektigi kanisina vardik.
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