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icardi-Goutieres sendromu (AGS), ilk kez 1984 yılında tanımlanan
progresif konjenital ensefalopati ile karakterize, otozomal resesif nö-
rodejeneratif bir bozukluktur. Bu hastalarda, progresif mikrosefali

ve retrognati, bilateral bazal ganglionlarda kalsifikasyon, serebral atrofi,
beyaz cevher anomalileri, beyin omurilik sıvısında lenfositoz ve influenza
A artışı görülür.1,2 Bazı subgruplarında görülen hepatosplenomegali, ka-
raciğer fonksiyon testleri yüksekliği, trombositopeni ve bazal gangion-
larda kalsifikasyon birikteliği konjenital enfeksiyonlarla [TORCH- T,
toksoplazmozisi, R, Rubellayı, C, Sitomegalovirüsü ve H, Herpes simpleks
virüsü ifade eder, O (İngilizce’de “others”) diğerleri anlamında kullanıl-
maktadır] karışabildiğinden, bu hastalık psödo-TORCH adı verilen genetik
hastalık grubunda yer almaktadır.3-5 Bu hastalarda hipotiroidi, insülin ba-
ğımlı diyabet, hemolitik anemi, kardiyomiyopati, belirgin hipotoni, yutma

Aicardi-Goutieres Sendromlu Çocukta
Anestezi Yönetimi

ÖÖZZEETT  Aicardi-Goutieres sendromu, bazal ganglionlarda kalsifikasyon, diffüz demyelinizasyon ve se-
rebral atrofi ile karakterize otozomal resesif geçiş gösteren genetik bir hastalıktır. Hipotiroidi, in-
sülin bağımlı diyabet, hemolitik anemi, kardiyomiyopati, epilepsi, motor ve kognitif gelişme geriliği
eşlik eden patolojilerdir. Belirgin hipotoni ve yutma güçlüğü nedeni ile aspirasyon pnömonisi gö-
rülebilir. Kardiyak, solunumsal, nörolojik, endokrin problemler ve potansiyel zor havayolu nedeni
ile anestezik yaklaşımları özelliklidir.  Bu hastalarda anestezi yönetimi preoperatif dönemden iti-
baren planlanmalı, aspirasyon riski göz önünde tutulmalı, zor havayolu hazırlığı yapılmalı ve epi-
leptik nöbetler açısından monitörizasyon düşünülmelidir. Bu çalışmada, gastrostomi açılması
planlanan Aicardi-Gouiteres sendromlu olguda anestezi yönetimi tartışıldı.

AAnnaahh  ttaarr  KKee  llii  mmee  lleerr:: Aicardi-goutieres sendromu; anestezi; havayolu yönetimi 
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güçlüğü nedeni ile aspirasyon pnömonisi, epilepsi,
motor ve kognitif gelişme geriliği görülebilir. Kar-
diyak, solunumsal, nörolojik, endokrin problemleri
ve potansiyel zor havayolu nedeni ile anestezik
yaklaşımları özellik gösterir.6

Bu çalışmada, gastrostomi açılması planlanan
7 yaşındaki AGS’li olguda anestezi yönetimini sun-
mayı amaçladık.

OLGU SUNUMU

Yedi yaşında, 10 kg kız olgu, çocuk cerrahisi servi-
sine yutma güçlüğü, beslenememe ve tekrarlayan
akciğer enfeksiyonu nedeni ile gastrostomi açılması
için getirildi. Olgunun semptomları yaşamın 5.
ayında ateş ve nöbetlerle başlamıştı. Olguda ağır
mental retardasyon, serebral palsi, hipotoni, epi-
leptik nöbet, kronik aspirasyon mevcuttu. İnspek-
siyonda mikrosefali ve retrognati öne çıkan
bulgulardı (Resim 1).

Preoperatif laboratuvar tetkikleri normal sı-
nırlardaydı. Beyin tomografisinde bilateral inter-
nal kapsül posterior bacaklarında, serebral pedinkül
anterolateral kesimlerinde, bilateral putamen ve
kaudat nükleuslarda intensite değişiklikleri ve kor-
pus kallosum gövde kesiminde diffüz incelme ra-
porlanmıştı.

Olgu epileptik nöbetleri için klonazepam, bak-
lofen kullanıyordu ve bu tedaviyle nöbetler kont-
rol altına alınmıştı. Gastrostomi için olgunun
ailesinden onam alındıktan sonra, anesteziden 2
saat önce antikonvülsanların günlük olağan dozları
nazogastrik tüpten verildi.

Mevcut akciğer enfeksiyonu sebebiyle klarit-
romisin 2x14 mg tedavisi alan olgunun akciğer ses-
leri bilateral kaba idi.  

Olgu yakınlarından bilgilendirilmiş onam
formu alındı ve olguya ameliyattan önce aspi-
rasyon profilaksisi amacıyla 1 mg/kg ranitidin uy-
gulandı. Olgu ameliyathaneye alındıktan sonra
elektrokargiyografi, puls oksimetre, noninvaziv
kan basıncı ve bispektral indeks (BİS) monitörizas-
yonu yapıldı. İndüksiyon öncesi oksijen satüras-
yonu 95, kalp atım hızı 75 atım/dk, kan basıncı
99/74 mmHg idi.

Laringeal maske (LMA), video laringoskop (C-
Mac) ve fiberoptik bronkoskop ile zor havayolu ha-
zırlığı yapıldı. Üç dk %100 oksijen ile preoksije-
nizasyon sonrası 1 mg/kg lidokain, 1 μg/kg remi-
fentanil, 2-3 mg/kg propofol ile hızlı seri indüksi-
yon yapıldı. Kas gevşemesi 1,2 mg/kg roküronyum
ile sağlandı. C-mac video-laringoskop ve 5,0 nu-
mara kaflı tüple endotrakeal entübasyon yapıldı.
Olgu %50 oksijen/hava ile mekanik olarak ventile
edildi. Anestezi idamesi 6 mg/kg/sa propofol ve 0,1
μg/kg/dk remifentanil infüzyonu ile sağlandı. İlaç
dozları BİS değeri 40-60 olacak şekilde ayarlandı.
Postoperatif analjezi amacıyla transversus abdomi-
nis plan blok uygulandı. BİS monitörü üzerindeki
elektroensefalografi (EEG) trasesi ile nöbet aktivi-
tesi takip edildi ve perioperatif herhangi bir nöbet
aktivitesi gözlenmedi. Operasyon süresince hemo-
dinamik olarak stabil seyreden olgunun operas-
yonu 2 saat sürdü. Operasyon bitiminde anestezik
ajanların infüzyonları durduruldu ve operasyon bi-
timinden 15 dk önce ek kas gevşetici (1 mg rokü-
ronyum) yapılan olgunun kas gevşemesi 4 mg/kg
sugammadeks ile geri döndürüldü. Yeterli spontan
solunum sonrası olgu, herhangi bir sorunla karşı-
laşılmadan ekstübe edildi ve çocuk yoğun bakım
servisine devredildi.

TARTIŞMA

Nadir görülen bir genetik hastalık olan AGS, ge-
nellikle yaşamın ilk yıllarında başlayan beslenme
güçlüğü, irritabilite, motor ve entelektüel beceri-
lerin geriliği, nedeni bilinmeyen subfebril ateş ile
kendini gösterir. İlerleyici semptomları gövde hi-
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RESİM 1: İnspeksiyonda retrognatik görüntü.



potonisitesi, distoni, spastisite ve anormal göz ha-
reketleridir.3,4 Epilepsi vakaların %25-50’sinde gö-
rülür. Hastalığın ilk belirtileri 3-6 ayda görülmeye
başlar.6

AGS hastalarında anestezi yönetimi ile ilgili li-
teratür sınırlıdır. Bu hastalarda anestezi öncesi
santral sinir sistemi, solunum ve kardiyovasküler
sistem değerlendirilmesinin yapılması gereklidir.
Maske ventilasyonu ve entübasyonda artmış zor
havayolu riskine karşın hazırlıklı olunmalıdır. Has-
tanın antiepileptik ilaçlarına cerrahi sabahına kadar
devam edilmelidir.7-9 Detaylı preoperatif değerlen-
dirme sonrasında olgu operasyon için hazırlandı.
Anesteziden 2 saat önce antiepileptik ilaçları ve-
rildi. Fizik muayenesinde mikrosefali ve retrognati
tespit edildiğinden; LMA, video laringoskop ve fi-
beroptik bronkoskop ile zor havayolu hazırlığı ya-
pıldı. 

Bu hastalarda sıklıkla yutma güçlüğü ve as-
pirasyon pnömonisi bulunduğundan, aspirasyon
ve reaktif havayolu açısından dikkatli olunmalı,
krikoid bası ve anestezi öncesi nazogastrik 
tüp yerleştirilmesi düşünülmelidir.10 Aspirasyon
riski altındaki çocuklarda Na sitrat gibi partikül-
süz bir antiasit, metoklopramid, ve/veya H2

bloker ajanların kullanımı göz önünde bulundu-
rulmalıdır.11

Bazı hastalarda inhalasyon anestezisi ile in-
düksiyon yapıldığı bildirilmiştir.10 Biz, inhalasyon
indüksiyonunun aspirasyon riskini artıracağını dü-
şünerek bu yöntemden kaçındık ve intravenöz in-
düksiyonu tercih ettik. Bu hastalarda depolarizan
kas gevşetici kullanımı hiperkalemi riskinden ötürü
önerilmemektedir. Nondepolarizan kas gevşetici-
lerin ise etki sürelerinde değişen derecelerde uzama
beklenir.12 Ancak, kliniğimizde sugammadeks bu-
lunduğundan ve olgumuzda tekrarlayan reflü ve
aspirasyon pnömonisi öne çıkan problemler ol-
duğundan, biz olgumuzda roküronyum kullanıp
hızlı seri indüksiyon yaparak, C-mac video larin-
goskop ile sorunsuz şekilde entübasyonu gerçek-
leştirdik.

Epilepsi, bu sendromun önemli bir kompo-
nentidir. Sevofluran ile epileptiform EEG değişik-
likleri görülebilir.13 Olgumuz, epilepsi tedavisi

aldığından biz anestezi idamesinde propofol ve re-
mifentanil ile total intravenöz anestezi tercih
ettik. İntraoperatif dönemde nöbet aktivitesinin
monitörizasyonu önemlidir. İntraoperatif EEG
dalga paternindeki epileptiform değişikliklerin eş
zamanlı uygulanan BİS monitörizasyonunda anor-
mal dalgalanmalara neden olduğu bildirilmekte-
dir. Bu da BİS’in anestezi derinliği takibi yanı sıra
epileptiform aktivite gelişimi hakkında da faydalı
bilgiler verebileceğini düşündürmektedir.14 Biz,
anestezi altında gelişebilecek nöbet aktivitesini
tespit etmek için bu olguda intraoperatif dönemde
sürekli olarak BİS monitörizasyonu yaptık. Perio-
peratif  epileptiform bir BİS paterni gözlemleme-
dik. 

Bu tür hastalarda intravenöz yol bulunması zor
olabilir, ancak olgumuzda preoperatif intravenöz
kateter mevcuttu. Bu hasta grubunda kateterizas-
yon için ultrasonografi kullanılabilir. Mekanik ven-
tilasyon kullanılan uzun cerrahi girişimler sonrası
yoğun bakım takibi gerekebilir.7-9 Olgumuz ope-
rasyon sonunda ekstübe olarak olası komplikas-
yonların takibi amaçlı çocuk yoğun bakıma
devredildi.

Sonuç olarak, AGS’de eşlik eden solunumsal,
kardiyak ve nörolojik disfonksiyonlara göre anes-
tezi yönetimi preoperatif dönemden itibaren plan-
lanmalı, aspirasyon riski göz önünde tutulmalı, zor
havayolu hazırlığı yapılmalı ve epileptik nöbetler
açısından intraoperatif dönemde monitörizasyon
düşünülmelidir.

FFiinnaannssaall  KKaayynnaakk  

Bu çalışma sırasında, yapılan araştırma konusu ile ilgili doğru-
dan bağlantısı bulunan herhangi bir ilaç firmasından, tıbbi alet,
gereç ve malzeme sağlayan ve/veya üreten bir firma veya her-
hangi bir ticari firmadan, çalışmanın değerlendirme sürecinde,
çalışma ile ilgili verilecek kararı olumsuz etkileyebilecek maddi
ve/veya manevi herhangi bir destek alınmamıştır.

ÇÇııkkaarr  ÇÇaattıışşmmaassıı

Bu çalışma ile ilgili olarak yazarların ve/veya aile bireylerinin
çıkar çatışması potansiyeli olabilecek bilimsel ve tıbbi komite
üyeliği veya üyeleri ile ilişkisi, danışmanlık, bilirkişilik, her-
hangi bir firmada çalışma durumu, hissedarlık ve benzer du-
rumları yoktur.
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