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Aicardi-Goutieres Sendromlu Cocukta
Anestezi Yonetimi

Anesthesia Management in a Child with
Aicardi-Goutieres Syndrome

OZET Aicardi-Goutieres sendromu, bazal ganglionlarda kalsifikasyon, diffiiz demyelinizasyon ve se-
rebral atrofi ile karakterize otozomal resesif gecis gosteren genetik bir hastaliktir. Hipotiroidi, in-
stilin bagiml diyabet, hemolitik anemi, kardiyomiyopati, epilepsi, motor ve kognitif gelisme geriligi
eslik eden patolojilerdir. Belirgin hipotoni ve yutma giigliigii nedeni ile aspirasyon pnomonisi gé-
riilebilir. Kardiyak, solunumsal, norolojik, endokrin problemler ve potansiyel zor havayolu nedeni
ile anestezik yaklagimlar 6zelliklidir. Bu hastalarda anestezi yonetimi preoperatif donemden iti-
baren planlanmali, aspirasyon riski goz 6niinde tutulmali, zor havayolu hazirlig1 yapilmali ve epi-
leptik nobetler agisindan monitérizasyon distiniilmelidir. Bu ¢aligmada, gastrostomi agilmasi
planlanan Aicardi-Gouiteres sendromlu olguda anestezi yonetimi tartigildi.

Anahtar Kelimeler: Aicardi-goutieres sendromu; anestezi; havayolu yonetimi

ABSTRACT Aicardia-Goutieres syndrome is a rare, autosomal recessive inheritance pathology
which is characterized by calcification in basal ganglia and diffuse demyelinating cerebral atrophy.
Hypothyroidism, insulin-dependent diabetes mellitus, hemolytic anemia, cardiomyopathy, epilepsy,
motor and cognitive retardation are the concomitance pathologies. Aspiration pneumonia may
occur due to severe hypotonia and difficulty in swallowing. Due to cardiac, respiratory, neurological,
endocrine problems and potentially difficult airway, anesthetic approaches are characteristic. In
these patients, anesthesia management should be planned from the preoperative period because of
aspiration risk, difficult airway, and considered monitoring for epileptic seizures. We presented
anesthesia management of a patient with Aicardi-Gouiteres syndrome which had planned to
perform gastrostomy under general anesthesia.

Keywords: Aicardi-goutieres syndrome; anesthesia; airway management

icardi-Goutieres sendromu (AGS), ilk kez 1984 yilinda tanimlanan

progresif konjenital ensefalopati ile karakterize, otozomal resesif no-

rodejeneratif bir bozukluktur. Bu hastalarda, progresif mikrosefali
ve retrognati, bilateral bazal ganglionlarda kalsifikasyon, serebral atrofi,
beyaz cevher anomalileri, beyin omurilik sivisinda lenfositoz ve influenza
A artig1 goriiliir.? Baz: subgruplarinda goriilen hepatosplenomegali, ka-
raciger fonksiyon testleri yiiksekligi, trombositopeni ve bazal gangion-
larda kalsifikasyon birikteligi konjenital enfeksiyonlarla [TORCH- T,
toksoplazmozisi, R, Rubellay1, C, Sitomegaloviriisii ve H, Herpes simpleks
viriisii ifade eder, O (Ingilizce’de “others”) digerleri anlaminda kullanil-
maktadir] karigabildiginden, bu hastalik ps6do-TORCH adi verilen genetik
hastalik grubunda yer almaktadir.*®> Bu hastalarda hipotiroidi, insiilin ba-
gimh diyabet, hemolitik anemi, kardiyomiyopati, belirgin hipotoni, yutma
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glicligii nedeni ile aspirasyon pndmonisi, epilepsi,
motor ve kognitif gelisme geriligi goriilebilir. Kar-
diyak, solunumsal, nérolojik, endokrin problemleri
ve potansiyel zor havayolu nedeni ile anestezik
yaklagimlar: 6zellik gosterir.®

Bu caligmada, gastrostomi agilmasi planlanan
7 yasindaki AGS’li olguda anestezi yonetimini sun-
may1 amagcladik.

OLGU SUNUMU

Yedi yasinda, 10 kg kiz olgu, ¢ocuk cerrahisi servi-
sine yutma gii¢liigii, beslenememe ve tekrarlayan
akciger enfeksiyonu nedeni ile gastrostomi agilmasi
icin getirildi. Olgunun semptomlar: yagsamin 5.
ayinda ates ve nobetlerle baglamisti. Olguda agir
mental retardasyon, serebral palsi, hipotoni, epi-
leptik nobet, kronik aspirasyon mevcuttu. Inspek-
siyonda mikrosefali ve retrognati 6ne ¢ikan
bulgulard: (Resim 1).

Preoperatif laboratuvar tetkikleri normal s1-
nirlardaydi. Beyin tomografisinde bilateral inter-
nal kapsiil posterior bacaklarinda, serebral pedinkiil
anterolateral kesimlerinde, bilateral putamen ve
kaudat niikleuslarda intensite degisiklikleri ve kor-
pus kallosum govde kesiminde diffiiz incelme ra-
porlanmisti.

Olgu epileptik nobetleri i¢in klonazepam, bak-
lofen kullaniyordu ve bu tedaviyle nébetler kont-
rol altina alinmisti. Gastrostomi igin olgunun
ailesinden onam alindiktan sonra, anesteziden 2
saat once antikonviilsanlarin giinliik olagan dozlar1
nazogastrik tiipten verildi.

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

Olgu yakinlarindan bilgilendirilmis onam
formu alind1 ve olguya ameliyattan 6nce aspi-
rasyon profilaksisi amaciyla 1 mg/kg ranitidin uy-
gulandi. Olgu ameliyathaneye alindiktan sonra
elektrokargiyografi, puls oksimetre, noninvaziv
kan basinc1 ve bispektral indeks (BIS) monitérizas-
yonu yapildi. Indiiksiyon 6ncesi oksijen satiiras-
yonu 95, kalp atim hizi 75 atim/dk, kan basinci
99/74 mmHg idi.

51

RESIM 1: inspeksiyonda retrognatik goriint.

Laringeal maske (LMA), video laringoskop (C-
Mac) ve fiberoptik bronkoskop ile zor havayolu ha-
zirhig1 yapildi. Ug dk %100 oksijen ile preoksije-
nizasyon sonrasi 1 mg/kg lidokain, 1 ug/kg remi-
fentanil, 2-3 mg/kg propofol ile hizl seri indiiksi-
yon yapildi. Kas gevsemesi 1,2 mg/kg rokiironyum
ile saglandi. C-mac video-laringoskop ve 5,0 nu-
mara kafli tiiple endotrakeal entiibasyon yapildi.
Olgu %50 oksijen/hava ile mekanik olarak ventile
edildi. Anestezi idamesi 6 mg/kg/sa propofol ve 0,1
pg/kg/dk remifentanil infiizyonu ile saglandi. ilag
dozlar1 BIS degeri 40-60 olacak sekilde ayarlandu.
Postoperatif analjezi amaciyla transversus abdomi-
nis plan blok uygulandi. BIS monitérii iizerindeki
elektroensefalografi (EEG) trasesi ile nbet aktivi-
tesi takip edildi ve perioperatif herhangi bir nébet
aktivitesi gozlenmedi. Operasyon siiresince hemo-
dinamik olarak stabil seyreden olgunun operas-
yonu 2 saat siirdii. Operasyon bitiminde anestezik
ajanlarn infiizyonlar: durduruldu ve operasyon bi-
timinden 15 dk 6nce ek kas gevsetici (1 mg rokii-
ronyum) yapilan olgunun kas gevsemesi 4 mg/kg
sugammadeks ile geri dondiiriildii. Yeterli spontan
solunum sonrasi olgu, herhangi bir sorunla karsi-
lagilmadan ekstiibe edildi ve ¢ocuk yogun bakim
servisine devredildi.

TARTISMA

Nadir goriilen bir genetik hastalik olan AGS, ge-
nellikle yasamin ilk yillarinda baslayan beslenme
glicligi, irritabilite, motor ve entelektiiel beceri-
lerin geriligi, nedeni bilinmeyen subfebril ates ile
kendini gosterir. Ilerleyici semptomlar1 gévde hi-



Seyma BAYKAN ve ark.

Turkiye Klinikleri ] Anest Reanim. 2019;17(2):50-3

potonisitesi, distoni, spastisite ve anormal g6z ha-
reketleridir.®* Epilepsi vakalarin %25-50’sinde go-
riiliir. Hastaligin ilk belirtileri 3-6 ayda goriilmeye
baglar.¢

AGS hastalarinda anestezi yonetimi ile ilgili li-
teratiir sinirlidir. Bu hastalarda anestezi 6ncesi
santral sinir sistemi, solunum ve kardiyovaskiiler
sistem degerlendirilmesinin yapilmasi gereklidir.
Maske ventilasyonu ve entiibasyonda artmis zor
havayolu riskine karsin hazirlikli olunmalidir. Has-
tanin antiepileptik ilaglarina cerrahi sabahina kadar
devam edilmelidir.”” Detayl preoperatif degerlen-
dirme sonrasinda olgu operasyon i¢in hazirlandi.
Anesteziden 2 saat 6nce antiepileptik ilaglar1 ve-
rildi. Fizik muayenesinde mikrosefali ve retrognati
tespit edildiginden; LMA, video laringoskop ve fi-
beroptik bronkoskop ile zor havayolu hazirhig: ya-
pild.

Bu hastalarda siklikla yutma giigligii ve as-
pirasyon pnomonisi bulundugundan, aspirasyon
ve reaktif havayolu acgisindan dikkatli olunmali,
krikoid basi ve anestezi Oncesi nazogastrik
tup yerlestirilmesi diiginiilmelidir.”® Aspirasyon
riski altindaki ¢ocuklarda Na sitrat gibi partikiil-
stiz bir antiasit, metoklopramid, ve/veya H,
bloker ajanlarin kullanimi géz 6niinde bulundu-
rulmalhidir.”

Baz1 hastalarda inhalasyon anestezisi ile in-
diiksiyon yapildig: bildirilmigtir.'” Biz, inhalasyon
indiiksiyonunun aspirasyon riskini artiracagini dii-
stinerek bu yontemden kagindik ve intravenoz in-
diiksiyonu tercih ettik. Bu hastalarda depolarizan
kas gevsetici kullanimi hiperkalemi riskinden 6tiirii
onerilmemektedir. Nondepolarizan kas gevsetici-
lerin ise etki siirelerinde degisen derecelerde uzama
beklenir.'> Ancak, klinigimizde sugammadeks bu-
lundugundan ve olgumuzda tekrarlayan reflii ve
aspirasyon pnoémonisi 6ne ¢ikan problemler ol-
dugundan, biz olgumuzda rokiironyum kullanip
hizli seri indiiksiyon yaparak, C-mac video larin-
goskop ile sorunsuz sekilde entiibasyonu gercek-
lestirdik.

Epilepsi, bu sendromun 6nemli bir kompo-
nentidir. Sevofluran ile epileptiform EEG degisik-
likleri goriilebilir.’* Olgumuz, epilepsi tedavisi
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aldigindan biz anestezi idamesinde propofol ve re-
mifentanil ile total intravendz anestezi tercih
ettik. Intraoperatif dosnemde nobet aktivitesinin
monitérizasyonu dnemlidir. Intraoperatif EEG
dalga paternindeki epileptiform degisikliklerin es
zamanlh uygulanan BIS monitérizasyonunda anor-
mal dalgalanmalara neden oldugu bildirilmekte-
dir. Bu da BiS’in anestezi derinligi takibi yani sira
epileptiform aktivite gelisimi hakkinda da faydali
bilgiler verebilecegini diisiindiirmektedir.'* Biz,
anestezi altinda gelisebilecek nobet aktivitesini
tespit etmek i¢in bu olguda intraoperatif ddnemde
siirekli olarak BIS monitérizasyonu yaptik. Perio-
peratif epileptiform bir BIS paterni gézlemleme-
dik.

Bu tiir hastalarda intravenéz yol bulunmasi zor
olabilir, ancak olgumuzda preoperatif intravenoz
kateter mevcuttu. Bu hasta grubunda kateterizas-
yon i¢in ultrasonografi kullanilabilir. Mekanik ven-
tilasyon kullanilan uzun cerrahi girisimler sonrasi
yogun bakim takibi gerekebilir.”* Olgumuz ope-
rasyon sonunda ekstiibe olarak olasi komplikas-
yonlarin takibi amach ¢ocuk yogun bakima
devredildi.

Sonug olarak, AGS’de eslik eden solunumsal,
kardiyak ve norolojik disfonksiyonlara gore anes-
tezi yonetimi preoperatif donemden itibaren plan-
lanmali, aspirasyon riski géz oniinde tutulmali, zor
havayolu hazirlig: yapilmali ve epileptik nébetler
acisindan intraoperatif donemde monitérizasyon
distinilmelidir.

Finansal Kaynak

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

ve/veya manevi herhangi bir destek alinmamistir.

Cikar Catigmasi

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

rumlarn yoktur.
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