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Akut Batin Operasyonu ve
Ehlers-Danlos Sendromu: Anestezi Yonetimi

Acute Abdominal Surgery and
Ehlers-Danlos Syndrome: Anesthesia Management

OZET Ehlers-Danlos sendromu (EDS) eklem, deri ve bag doku anormalligi ile karakterize genetik
gecisli bir bag doku hastalig1 olup alt1 alt tipi bulunmaktadir. Her alt tipin farkl 6zelligi olmasi ne-
deni ile anestezi yonetimi farklilik gosterebileceginden alt tiplendirmenin bilinmesinde fayda var-
dir. Ancak, olgumuzda alt tiplendirme aragtirma agamasinda oldugundan ve olgu acil olarak ameliyata
alindigindan tiim alt tipler i¢in yapilan 6neriler dikkate alinarak genel anestezi uygulandi. Pozisyon
sirasinda hasar, noropati, subluksasyon, cilt hasar1 olusmamasina 6zellikle dikkat edildi. Entiibasyon
ve ventilasyon sirasinda bas nétr pozisyonda tutuldu, entiibasyon sirasinda hiperekstansiyondan ka-
¢inildi ve travmatik hasardan korunmak amaciyla diisiik basingli ventilasyon yapildi. Invaziv islem-
lerden kaginarak, erken mobilizasyonu saglamak i¢in postoperatif analjezik yapildi. Nadir goriilen bir
hastalik olan EDS ile literatiirde gesitli yayinlar var ise de alt tiplendirmesi yapilamamis hastalarda
anestezi uygulamasini ele alan yeterli yayinin bulunmamas: ve bu olgunun acil olarak operasyona
alinmasi nedeni ile bu galigmanin yapilmasi uygun bulunmustur.

Anahtar Kelimeler: Ehlers-Danlos sendromu; anestezi

ABSTRACT Ehlers-Danlos syndrome (EDS) is a genetically inherited connective tissue disease char-
acterized by joint, skin and connective tissue abnormality, and has six subtypes. There is a benefit
of knowing the subtype because anesthesia management may differ because each subtype is a dif-
ferent feature. However, since the subtyping in our case is still in the research stage and the patient
was taken urgently to the operation, general anesthesia was applied considering the suggestions
made for all subtypes. Particular care was taken to avoid damage, neuropathy, subluxation, or skin
damage during the position. During intubation and ventilation, head was held in neutral position,
hyperextension was avoided during intubation, and low pressure ventilation was performed to pro-
tect from traumatic injury. Postoperative analgesics were performed to avoid early invasion and
early mobilization. Although there are several articles in the literature with EDS which is a rare syn-
drome, we found it appropriate to share such a case with you because of not having enough arti-
cles about anesthesia management in emergency operation without subtyping.

Keywords: Ehlers-Danlos syndrome; anesthesia

hlers-Danlos sendromu (EDS); eklem, deri ve bag doku anormalligi ile

karakterize, genetik gecisli bir bag doku hastaligidir. Bu hastalik, der-

matolog olan Edward Ehlers ve Henry Alexander Danlos tarafindan,
eklem hipermobilitesi, tekrarlayan subkiitan hematomlar ve frajil cilt ya-
pisi ile tanimlanmigtir. EDS her 5.000 dogumda 1 gériilmektedir.! Ancak,
hekimlerin farkindaliginin artmasiyla bu insidans yiikselmektedir.? Klinik
bulgular, kalitimsal gecisi, biyokimyasal ve molekiiler bulgularina gore alti
alt tipe ayrilmistir. Bunlar; vaskiiler, hipermobil, klasik, kifoskolyotik, art-
rokalazya ve dermatosparaxis tipleridir. Her alt tipte major ve mindr tani
koydurucu klinik 6zellikler vardir.
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En sik goriilen tipleri klasik, hipermobil ve
vaskiiler tiplerdir; daha nadir olarak kifoskolyotik
tip, artrokalazya tip ve dermatosparaxis tip goriil-
mektedir. Son yillarda net sekilde siniflandirilama-
yan EDS formlar1 goézlenmistir ve EDS tanih
hastalarin %50’sinin bu gruba ait oldugu diisiiniil-
mektedir.?

Bu calismada, heniiz alt tiplendirme yapila-
mamig EDS tanili bir ¢ocuk olgudaki anestezi y6-
netimimiz sunulmustur.

OLGU SUNUMU

On ¢ yasinda, 175 cm boyunda, 65 kg agirligin-
daki erkek olguya akut apandisit tanis1 konulmus-
tur.

Olgumuz 6 aylik iken bronsit nedeni ile hasta-
neye yatirilmais, cildinde esneklik oldugu goriilmesi
iizerine Ehlers-Danlos tanisi agisindan genetik ola-
rak izlem altina alinmistir. Olguda mitral valv pro-
pediatrik kardiyoloji

lapsusu da saptanmus,

tarafindan izlem altina alinmistir.

Olgunun her iki dizinde 4-5 yildir belirgin ag-
rilar1 mevcut olup, stk sik eklem subluksasyonu ol-
dugu anamnezinde tespit edilmistir. Soy ge¢mi-
sinde bir 6zellik bulunmayan olgunun 3 yasinda
iken gecirilmis sorunsuz bir inguinal herni operas-
yonu bulunmaktadir.

Olgumuz acil kosullarda akut apandisit nedeni
ile operasyona alindi. Sekiz saattir agizdan hicbir
gida maddesi almayan olguya enfektif endokardit
profilaksisi [operasyondan 1 saat 6nce 1 g ampisilin
sulbaktam intravenéz (IV)] uygulandi. Olgunun
Mallampati sinifi 4 olarak degerlendirildi. Bag ve
boyun hareketleri rahat idi. Operasyon salonun-
daki tansiyonu 140/80 mmHg, nabzi: 110/dk,
oksijen saturasyonu (SpO,): 98 olan olgunun labo-
ratuvar testi sonuglar:1 normal sinirlarda idi.

Olguya acil serviste 22 gauge kateter ile IV ka-
niilasyon yapilmistir. Tarafimizca, mevcut damar
yolundan 1 pg/kg fentanil, 1 mg/kg lidokain, 2
mg/kg propofol, 0,6 mg/kg rokiironyum uygula-
narak anestezi inditksiyonu saglandi. Maske ven-
tilasyonu sirasinda olguda peak basincinin
ylikselmemesine dikkat edildi ve bir denemede
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RESIM 1: Olgumuzun ocuk cerrahisi servisindeki iziemlerinde gekilen fo-
tografi (Postoperatif 1. gliniindeki olgumuzun Marfanoid viicut yapisi, oran-
tisiz ekstremite uzunlugu goriltyor).

komplikasyon yasanmadan 7 numaral kafl endot-
rakeal tiip ile orotrakeal entiibe edildi. Anestezi
idamesi 1,1 Lt/dk O,, 1,4 Lt/dk N,O ve %]1,9 sevof-
luran ile sagland:. Bagka hi¢bir invaziv girisim uygu-
lanmayan olguya analjezik amacgli 75 mg meperidin
(IV) ve 50 mg deksketoprofen (IV) yapildi. 1 saat
sliren operasyon sonrasi 3 mg/kg sugammadeks ile
dekiirarize edilen olgu ekstiibe edildi. Ancak ekstii-
basyon sonrasi bronkospazm goriilen olguya 30 mg
propofol (IV) ve 40 mg lidokain (IV) yapildi.

Spazm ¢oziilen olgu stabil sekilde postoperatif
izlem odasina alindi. Cocuk cerrahisi servisindeki ya-
tisinda tarafimizca takip edildi (Resim 1, 2, 3). Po-
stoperatif 1. giiniinde mobilizasyon saglanan hasta 4.
gliniinde sifa ile taburcu edildi.

TARTISMA

Klasik EDS genellikle ciddi derecede cilt inceligi
hiperekstansibilitesi, kolay morarma, yara iyilesme
kusuru ve eklem hipermobilitesi ile; hipermobil
EDS minér, ancak genelde fark edilir cilt anormal-
likleri ve kronik kas agrisi ile; vaskiiler EDS ise
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RESIM 2: Olgumuzun gocuk cerrahisi servisindeki izlemlerinde gekilen fo-
tografi (Ayakta eklem deformasyonlari ve orantisiz biiytiklik géze ¢arpiyor).

RESIM 3: Olgumuzun gocuk cerrahisi servisindeki izlemlerinde cekilen fo-
tografi (EI parmaklarinin uzunlugu ve el blyukligi gorliyor).

ince, kolay moraran yar1 saydam bir cilt ve kolay
hasar géren damarlar ile kendini géstermektedir.

Genel olarak gastrointestinal sistem, gravid uterus,
daha seyrek olarak dalak, plevra ve karaciger spon-
tan riiptiire olmaya meyillidir. Bu hastalarda anes-
tezi yonetimi ¢ok biiyiik 6nem tagimaktadir. Alt tip
degerlendirmesi (6zellikle vaskiiler EDS a¢isindan)
¢ok onemlidir ve operasyon 6ncesinde bilinmeli-
dir.* Hastanin fiziksel yapisi, preoperatif oykisii,
genetik caligma sonuglari, kanama 6ykiisii dikkatle
sorgulanmalidir. Olgumuzda alt tiplendirme heniiz
yapilamamistir. Olgumuzun Tip 6 ile ilgili tanisal
testleri yapilmig, ancak negatif sonu¢ alinmistir.
Hala da Tip 3 ve Tip 7a agisindan arastirilmaktadir.
Bu belirsizlik nedeni ile olgumuzda tiim tipler i¢in
yapilan oneriler dikkate alinmistir.

Bu hastalarin laboratuvar sonuglar genellikle
normal degerler arasindadir; ancak bu degerler
kanama riskinin degerlendirilmesinde yetersiz ol-
dugundan, kan hazirlig1 ve kanama riskinin sap-
tanmas: icin testler yapilmasi ve preoperatif
ekokardiyografik inceleme 6nerilmektedir.> Anstey
A. ve ark., EDS hastalarinda kanamaya ve hematom
gelismesine yatkinlik olduguna dair ayrintili bir ¢a-
ligma yapmuglardir.® Ayrica bu hastalara dezmopre-
sin uygulanmasinin kanama zamanim kisalttig1 ve
transfiizyon ihtiyacim1 azalttifina dair Mast ve
ark.na ait bir ¢aligma bulunmaktadir.” Majér bir
operasyon Oncesi profilaktik traneksamik asit kul-
lanimi Birlesik Krallik, nadir kanama bozukluklar:
kilavuzunda 6nerilmektedir.® Olgumuzda kanama
Oykiisii bulunmamakta idi ve laboratuvar testleri
normal degerler arasinda olmasina karsin operas-
yon o6ncesi kan hazirlig1 yapildi. Pediatrik kardiyo-
loji oOnerilerine dikkat edildi ve uygulandi.
Perioperatif donemde anlamli bir kanamas1 olma-
yan olguya kan vermek gerekmedi.

EDS hastalar1 miimkiin oldugunca noninvaziv
tekniklerle monitoérize edilmelidir. Bizim olgu-
muzda noninvaziv tekniklerle monitorize edilmis-
tir. Intraarteriyel kaniilasyon sonrasi vaskiiler
duvar diseksiyonu ihtimali artmaktadir. Santral
venoz kateter agilacaksa, ultrasonografik goriintii-
leme kullanilmas: ve jugiiler kateterizasyonun
subklavyen kateterizasyona gore tercih edilmesi
pnomotoraks riskinin daha az olmasindan dolay:
onerilmektedir.* Olgumuz standart ASA (Ameri-
can Soceity of Anesthesiologists) noninvaziv mo-
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nitdrizasyon yontemleri ile monitorize edilmis-
tir.

EDS hastalarinda (6zellikle kifoskolyotik tipte)
artmis retina ayrigmasl ve tam kat riiptiirii insidansi
nedeni ile gozler perioperatif donemde korunmali-
dir. Perioperatif donemde artmis hiperabdiiksiyona
bagli brakial pleksus hasarlanmas: bir ¢aligmaya
konu olmustur.* Bu hastalarda periferik néropati
insidans: artmigtir.®> Olgunun pozisyonuna perio-
peratif donemde ¢ok dikkat edilmis, hiperabdiiksi-
yondan kaginilmistir.

Maske ventilasyon ve entiibasyon sirasinda
temporomandibuler eklem luksasyonuna ve oksi-
pitoatlantal instabiliteye karg1 dikkat edilmelidir.*10
Tekrarlayan entiibasyonlar sonucu st havayolla-
rinda kanama ve mukozal harabiyet artmaktadir.
Kiiciik capl bir entiibasyon tiipiiniin kullanilmas:
mantikli olacaktir. Ayrica havayolu basinglar1 da
spontan pnomotoraks riskinden dolay: diistik tu-
tulmalidir. Olgumuzda ventilasyon sirasinda akci-
ger peak basinglarinin yiikselmemesine ozen
gosterilmis, ventilasyon ve entiibasyon sirasinda
olusabilecek travmalara karg1 dikkatli olunmus, hi-
perekstansiyondan kag¢inilmis ve olgu miimkiin ol-
dugunca nétr pozisyonda tutulmustur.

Laparoskopik operasyonlardan artmig pnémo-
toraks riski, (6zellikle vaskiiler EDS’de) kanama
riski ve kanamaya miidahale kolaylig1 acisindan ka-
¢inilmalhidir.* Calismamizda da cerrahi ekibimiz ile
operasyonun laparoskopik olmamasi i¢in preope-
ratif donemde uzlagmaya varilmigtir.

Genel ya da lokal/rejyonal anestezi se¢imine
dair kesin bir 6neri bulunmamaktadir. Kuckowski
ve ark.nin ¢aligmasinda komplikasyonsuz uygula-
nan obstetrik spinal anestezi 6rnegi bulunmasina
ragmen, Vaskiiler EDS Orphanet Acil Kilavuzu’'nda
noroaksiyel blokajdan kesinlikle kaginilmas: (obs-
tetrik anestezi dahil) énerilmektedir.!!

Bu nedenle olgumuza genel anestezi uygula-
mast tercih edilmis ve postoperatif analjezi i¢in de
rejyonal yollar kullanilmamigtir.

Postoperatif derlenme doneminde ise uzun
stire hareketsiz kalmanin kronik agrilar artirdig:
gosterilmistir. Erken dénemde fiziksel terapi des-
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tegi alinmasi 6nerilmektedir.® Olgumuz da posto-
peratif donemde miimkiin oldugunca hizli mobi-
lize edilmis ve fiziksel terapi destegi almistir.

Ulkemizde EDS ve anestezi yonetimi ile ilgili
literatiir taramasinda bir olgu sunumu bulunmak-
tadir. Bu ¢caligmada, torakolomber skolyoz operas-
heterojen EDS
ozellikleri tasiyan 14 yasindaki kiz hastaya sant-

yonu vyapilan EDS tanil,
ral kateterizasyon ve invaziv arter kaniilasyonlar
islemleri uygulanmis, hasta prone pozisyona
getirilmis ve operasyon sorunsuz olarak siirdii-
rilmisgtiir.!2

EDS’nin ¢ok nadir goriilen bir hastalik ol-
masl, olgumuzun alt tipinin bilinmemesi, operas-
yonun acil olarak yapilmasi nedeni ile bu
caligmadaki anestezi yonetimi paylagilmistir.

Sonug olarak, EDS bir anestezist i¢in zorlu ve
hakkinda kanita dayali ¢ok az bilgi bulunan ve bir-
¢ok komplikasyona acik bir hastaliktir. EDS’nin ti-
pinin bilinmesi anestezi uygulamasi i¢in 6nemlidir.
Preoperatif degerlendirme ile yandas anomaliler
saptanmali, olusabilecek komplikasyonlara kars:
gerekli hazirliklar yapilmali, zor havayoluna kargs:
gerekli 6nlemler alinmali, kanama bozukluklarina,
perioperatif hasta pozisyonuna, invaziv iglemler-
den olabildigince kaginmaya dikkat edilmelidir.
Tipi bilinmiyorsa da tiim tipler i¢in yapilan oneri-
ler dikkate alinmalidir.

Etik Onam

Olgudan ve olgunun birinci derece akrabalarindan sozlii ve ya-

z1l1 onam formu alinmugtir.

Finansal Kaynak

Bu ¢aligma sirasinda, yapilan arastirma konusu ile ilgili dogru-
dan baglantis1 bulunan herhangi bir ila¢ firmasindan, t1bbi alet,
gere¢ ve malzeme saglayan ve/veya iireten bir firma veya her-
hangi bir ticari firmadan, ¢alismanin degerlendirme siirecinde,
calisma ile ilgili verilecek karar1 olumsuz etkileyebilecek maddi

ve/veya manevi herhangi bir destek alinmamustir.

Gikar Catigmasi

Bu ¢alisma ile ilgili olarak yazarlarin ve/veya aile bireylerinin
¢ikar catismasi potansiyeli olabilecek bilimsel ve tibbi komite
tiyeligi veya tiyeleri ile iliskisi, danismanlik, bilirkisilik, her-
hangi bir firmada ¢alisma durumu, hissedarlik ve benzer du-

rumlar1 yoktur.
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