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Limb Girdle Muskiler Distrofili Hastada
Anestezi YOonetimi

Anesthetic Management in a Patient with
Limb Girdle Muscular Dystrophy: Case Report

OZET Limb-girdle muskiiler distrofi (LGMD), kalga ve omuz kusag1 kaslarinda giigsiizliik ve atrofi
ile seyreden bir grup herediter progresif kas hastaligidir. Hastaligin prevalans: yaklagik bir mil-
yonda 40 dogumdur. LGMD’li olgularda intraoperatif ve postoperatif ddnemde solunumsal, kardi-
yovaskiiler ve metabolik problemlerin gelisme riskinin yiiksek olmasi nedeniyle anestezi yonetimi
zordur. Genel anestezi uygulanan muskiiler distrofili olgularda aritmi, viicut 1s1s1 artisi, hiperka-
lemi rabdomiyoliz ve kardiyak arrest gibi yagsami tehdit eden perioperatif komplikasyonlar bildi-
rilmistir. Bu komplikasyonlarin ¢ogu siiksinilkolin, halotan ya da diger inhalasyon anesteziklerinin
kullanimu ile iligkili bulunmustur. Ayrica bu olgularda gastrik igerigin aspirasyonu, pulmoner sek-
resyonlarin retansiyonu, pulmoner fonksiyonlarin bozuklugu, derlenme siiresinde ve mekanik ven-
tilator desteginde uzama gibi ciddi komplikasyonlar goriilebilir. Literatiirde LGMD’li pediatrik
olgulara ait sadece birkag bildiri vardir. Burada ilk kez LGMD-2C tanili, 10 yasindaki ¢ocuk olguya
atriyal septal defekt nedeniyle uygulanan konjenital kalp cerrahisi sirasindaki anestezi yonetimi
deneyimimiz bildirilmistir.

Anahtar Kelimeler: Limb girdle muskiiler distrofi, Tip 2C; vaka yonetimi; ketamin; fentanil;
rokuronyum

ABSTRACT Limb-girdle muscular dystrophy (LGMD) is a hereditary, progressive muscle disease
characterized by weakness and atrophy in muscles of the shoulder and hip girdle. Prevalence of
the disease is about 40 per million births. The anesthetic management of cases with LGMD is
challenging, as the risk of intraoperative and postoperative respiratory, cardiovascular and metabolic
problems is high. Fatal perioperative complications such as arrhythmia, fever, hyperkalemia,
rhabdomyolysis, and cardiac arrest have been reported in cases with muscular dystrophy undergoing
general anesthesia. Most of these complications were found to be associated with the use of
succinylcholine, halothane or other potent inhalational anesthetics. The aspiration of gastric
contents, retention of pulmonary secretions, pulmonary dysfunction and prolongation of the
recovery and the mechanical ventilation periods are serious complications that can be seen in these
cases. There are only a few reports in the literatiire on pediatric cases with LGMD. In this case
report, we present our experience in the anesthetic management of atrial septal defect repair in a
10-year-old pediatric case diagnosed with LGMD-2C.

Key Words: Limb-girdle muscular dystrophy, Type 2C; case management; ketamine; fentanyl;
rocuronium
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kstremite-kavsak tip kas distrofileri [limb-girdle muscular dystrophy
(LGMD)] kal¢a ve omuz kusag1 kaslarinda giigsiizliik ve atrofi ile sey-
reden bir grup herediter progresif kas hastalifidir.! Bugiine kadar kli-
nik ve genetik olarak heterojen 5’i otozomol dominant, 10’'u otozomal
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resesif gecisli toplam 15 farkli alt grup tanimlan-
mugtir.? Bu hastaliklarin ¢ogu distrofin-glikoprotein
kompleksindeki defektlerle iligkilidir.

LGMD sistemik bir hastaliktir.! LGMD’li ol-
gularda iskelet kaslari, diiz kaslar ve kalp kas1 etki-
lenir. Gastrointestinal sistemdeki diiz kaslarin
dejenerasyonu intestinal traktiis hipomotilitesine
neden olur. Mide bosalma zamaninda uzama ve
yutma fonksiyonunda bozulma nedeniyle periope-
ratif déonemde mide igeriginin aspirasyon riski
artar.? Bu nedenle bu hastalarda hizli ve giivenli ge-
kilde hava yolunun saglanmasi gerekmektedir.
Kalp kasindaki etkilenme kardiyomiyopati ve atri-
yoventrikiiler iletim defektlerine yol acar.*® Mus-
kiiler distrofili hastalarda miyokard disfonksiyonu,
hastalar: volatil anesteziklerin miyokardiyal dep-
resan etkilerine daha duyarlh kilar. Anestezi in-
ditksiyonu sirasinda siiksinilkolin, halotan ya da
diger inhalasyon anesteziklerinin kullanimi sonra-
sinda hiperkalemi, rabdomiyoliz ve kardiyak arrest
gibi ciddi perioperatif komplikasyonlarin gelistigi
bildirilmigtir.? Ek olarak, bu olgularda postoperatif
donemde pulmoner sekresyonlarin retansiyonu,
pulmoner fonksiyonlarin bozuklugu, derlenme sii-
resinde ve mekanik ventilator desteginde uzama
gibi ciddi komplikasyonlar goriilebilir.?

LGMD tanili olgularda yukarida bildirilen pe-
rioperatif mortaliteyle sonuglanabilecek ciddi
komplikasyonlarin ortaya ¢ikabilmesi nedeniyle,
olgularin anestezi uygulamalarinda dikkatli deger-
lendirme, deneyim ve hazirlik gereklidir.

LGMD’li gocuk hastalarda anestezi yonetiminin
bildirildigi olgu sayis: oldukga az olmakla birlikte,
LGMD 2C tanih ¢ocuk olguda konjenital kalp cer-
rahisi sirasinda anestezi yonetimini bildiren bir olgu
literatiirde bilgimiz dahilinde yer almamaktadir. Bu
yazi ile ilk kez LGMD 2C tanmili 10 yagsindaki erkek
olguda, atriyal septal defekt (ASD) nedeniyle uygu-
lanan ASD’nin primer kapatilmas: ameliyatinda, ke-
tamin inflizyona fentanil ve rokuronyum ekleyerek
uyguladigimiz anestezi yonetimi bildirilmistir.

I OLGU SUNUMU

Bu olgu sunumu ile bildirilen 10 yasindaki ¢ocuk
hastanin ebeveynleri Ege Universitesi Tip Fakiil-

tesi Hastanesi Anesteziyoloji ve Reanimasyon Ana-
Bilim Dalina ait bilgilendirilmis gontlli olur for-
munu imzalamiglar ve olgunun tibbi literatiirde
paylasilmasina izin vermislerdir.

Yedi yasinda oturup kalkarken ve merdiven
¢ikarken zorlanma sikayetleri baglayan olgunun,
8,5 yasinda kas enzimlerinde yiikseklik saptanmis.
Duchenne Muscular Dystrophy yoniinden gene-
tik analizi negatif olan olgunun EMG’sinde miyo-
pati bulgular1 saptanmas iizerine kas biyopsisi
yapilmis. Kas biyopsi materyalinin mikroskobik
incelemesinde miyofiber sekil-boyut fark: olmasi,
internal nukleus oraninda artma, dejenerasyon ve
rejenerasyon benzer kas incinme bulgularinin
varlig1 ve Gamori Trikrom boyal1 kesitlerde in-
terstisyel fibrozis ve yag dokusunda artis olmas:
nedeniyle muskiiler distrofi ile uyumlu bulunmus.
Immiinohistokimyasal olarak kapiller yatakta sar-
kolemmal gama sarkoglikan negatif bulunmas: so-
nucunda olguya, Limb Girdl muskiiler distrofi tip
2C tanmis1 konmus.

Son rutin muayenesi sirasinda kalp seslerinde
dfiirim duyulan 10 yasinda, 130 cm boyunda, 22
kg agirligindaki olgunun ekokardiyografisinde 10
mm sekundum tip ASD saptanmas: (Qp/Qs: 1,58)
tzerine ameliyat karar1 alindi. Ekstremitelerinin
proksimal ve distal kaslarinda kas giicii 4/5 idi. Go-
wer’s manevrasl mevcuttu ve bilateral alt ekstre-
mite proksimal kaslarinda psédohipertrofisi varda.
Pulmoner odakta 2/6 derece sistolik ejeksiyon tifii-
rimii duyulmaktaydi. Akciger oskultasyonu nor-
maldi. Biyokimya analizinde kreatin kinaz (CPK):
356 IU.L" (n: 41-171 IU.L") ve MB-fraksiyonu 44
IU.L! (n: <25 TU.L™) aspartat transaminaz (AST):
180 TU.L! (n: < 35 TU.L!) ve alanin transaminaz
(ALT): 244 TU.L™ (n: < 45 TU.LY) idi.

Olgu ameliyathaneye alinmadan 6nce anes-
tezi cihazina yeni solunum devresi ve yeni kar-
bondioksit absorbanlari takildi. Vaporizatorler
ayrildiktan sonra anestezi cihazi kullanilmadan
once 20 dakika siireyle 10 L.dakika™ oksijen ile y1-
kandi. Hasta ameliyathaneye alindiginda elektro-
kardiyografi (EKG), oksijen saturasyonu ve non
invaziv kan basinci monitdrizasyonu yapildi.
EKG’si sintis ritminde olan hastanin kalp atim hiz
100/dk, kan basinc: 112/63 mmHg ve oksijen satu-
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rasyonu %97 idi. Preoperatif donemde el sirtina
EMLA krem uyguladigimiz uyumlu ¢ocuk olgu-
muzun 22 G braniil ile intravenotz (iv) kaniilasyonu
saglandu. Iv yol ile 0,01 mg.kg" atropin, 0,05 mg.kg™
midozolam, 1 mg.kg'ketamin, 2 pg kg™ fentanil ve-
rildi. 0,6 mg.kg" rokuronyum bromiir verildikten
185 saniye sonra TOF- Guard’da %100 néromus-
kiiler blokaj oldugu goriildii ve olgu 5 mm endot-
rakeal tiiple entiibe edildi. %50 oksijen, %50 hava
karisimi ile 200 mL tidal volumle, solunum sayis1
20/dk olacak sekilde ventile edildi. Sol radial artere
22 G arter kantuli yerlestirilerek arteriyel basing
stirekli monitorize edildi. Sag vena jugularis inter-
na’ya 3 liimenli 5 F santral venoz kateter, 6zofagusa
151 probu yerlestirildi ve iiriner kateter takildi.

Anestezi idamesi fentanil boluslar1 (total doz
15 pg.kg?) ve 2-5 mg.kg.h™! ketamin infiizyonuyla
saglandi. Ketamin infiizyon hizi arteriyel basincin
bazal degerinin +%25’i olacak sekilde ayarlandi.
Twich yanitinin spontan olarak %25, %75 ve %90
derlenmesine dek gegen siireler 60 dakika, 88 da-
kika ve 106 dakika bulundu.

Kardiyopulmoner baypas (KPB) tekniginde bi-
kaval kaniilasyon ve sistemik hipotermi uygulanda.
Miyokard korumas: soguk kan ve kristaloid ile
diliie edilerek saglandi. Ameliyat 290 dakika siirdii.
KPB siiresi 33 dakika, kros-klemp siiresi 25 daki-
kaydi. Ameliyatta end-tidal karbondioksit 33-36
mmHg degerlerinde seyretti. KPB 6ncesinde sira-
sinda ve sonrasinda alinan kan gazlar1 normal asit
baz dengesini gostermekteydi. KPB siiresince 6ze-
fagustan olgiilen viicut 1s1s1 32,5 C°, sonrasinda ise
36-36,5 C’idi. Intraoperatif désnemde 300 mL kris-
taloid verildi, tespit edilen kan kayb1 250 mL donor
kani ile yerine kondu. Total idrar ¢ikis1 450 mL idi.
KPB tamamlanip ¢ikis asamasina gelindiginde 5
mg kg.dk! dopamin infiizyonu ihtiyaci oldu. Cer-
rahi tamamlandiginda ketamin infiizyonu sonlan-
dirilda.

Hasta kalp damar cerrahi yogun bakim iinite-
sine transfer edildi ve mekanik ventilator deste-
gine alind1. Olgunun vital bulgular stabil seyretti
ve postoperatif 100 dakika sonra hasta tam uyanik
hale geldiginde, solunumu diizenli hale gelip oksi-
jen saturasyonu %100 oldugunda ekstiibe edildi.
Deneyimli bir pediatrik hemsire hastanin agr1 sko-

runu (FACES) degerlendirdi ve agr1 skoru 2’den
biiyiik oldugunda ilave olarak 0,05 mg.kg iv mor-
fin uyguladi. [lave morfin verilmesine ragmen has-
tanin agrist oldugunda, 1 mgkg' meperidin
uyguladi.

Postoperatif donemde olgunun hemodinamisi
stabil seyretti ve arteriyel kan gazi analizleri nor-
mal asit baz dengesini gostermekteydi. Aksilladan
olciilen viicut 1s1s1 36-36,3 C° idi. Malign hiperter-
miye isaret eden aritmi, tagikardi, viicut 1s1s1 artisi,
kas rijiditesi ve idrar renginde koyulagma gibi kli-
nik bulgular olmamakla birlikte postoperatif 24.
saatteki hematoloji ve biyokimya testleri CPK:
3075 IU.LY, CK-MB:144 IU.L!, AST: 87 IU.L",
ALT: 114 IU.L"" disinda normal bulundu. Idrarda
myoglobin yoktu. Postoperatif ikinci glinde hema-
toloji ve biyokimya testleri CPK: 2905 IU.L", CK-
MB:103 IU.L*, AST: 92 IU.L*, ALT: 102 IU.L*!
disinda normal bulundu. Postoperatif ti¢iincii giin
serum CPK diizeyi 888 IU.L™" degerine geriledi ve
postoperatif altinci giin tiim serum enzimleri preo-
peratif degerlerine dondi. Olgu postoperatif ye-
dinci giin iyi durumda hastaneden taburcu edildi.

I TARTISMA

LGMD-2C, otozomal resesif gecisli, yasamin birinci
dekatinda baglayan, ilerleyici ve hayat: tehdit eden
komplikasyonlara yol acabilen bir hastaliktir. Bu
olgularda baldir kaslarinda hipertrofi gelismekte,
hastalik ilerledikce eklem kontraktiirleri, solunum
kaslar1 tutulumu ve kardiyak tutulum gorillmekte-
dir.

Konjenital kalp cerrahisi gecirecek ¢ocuk ol-
gularda bulunan gesitli anatomik defektler ve bu
defektlerin olusturdugu fizyolojik degisimler ne-
deniyle uygulanan anestezi yontemi oldukca
ozelliklidir. Intraoperatif ve postoperatif dé-
nemde solunumsal, kardiyovaskiiler ve metabo-
lik problemlerin gelisme riskinin yiiksek oldugu
LGMD’nin tabloya eklenmesi ise anestezistin igini
oldukea zorlagtirmaktadir.

LGMD’ler distrofin ve transmembran prote-
inlerinin (distroglikan, sarkoglikan) mutasyonu
ile karakterize bir grup herediter progresif kas
hastaligidir.! Hayes ve ark. distrofin-glikoprotein
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kompleksindeki bozuklugun sarkolemma permea-
bilitesinin ve hiicre ici kalsiyum diizeyinin artma-
sina yol actigini ve kronik olarak yiiksek seyreden
kalsiyum seviyelerinin hiicre iskeletindeki pro-
teoliz enzimlerini aktive ederek sarkolemmanin
stabilitesinin bozulmasina neden olabilecegini
belirtmislerdir. Hayes ve ark. muskiiler distrofili
hastalarda inhalasyon ajanlarinin veya siiksinilko-
linin sarkolemmayi etkilemesi sonucunda kas hiic-
relerindeki stabilitenin daha fazla bozuldugunu ve
hiicre ici kalsiyum seviyesinin daha ¢ok artarken,
potasyum ve CPK’'nin hiicre digina ¢iktigini ve bu
mekanizmanin bu hastalarda goézlenen hiperka-
lemi, hipertermi, tasikardi ve rabdomiyolizi agik-
layabilecegini bildimiglerdir.®

Muskiiler distrofili olgumuzun eser miktarda
halojenli inhalasyon anestezigi ile temasinin bile
malign hipertermi gibi hayati tehdit eden ciddi bir
komplikasyona yol agma olasilig1 oldugu igin, ol-
gumuz ameliyathaneye alinmadan 6nce anestezi ci-
hazina yeni solunum devresi ve yeni karbondioksit
absorbanlar1 takildi.” Vaporizatorler ayrildiktan
sonra anestezi cihazi kullanilmadan 6nce 20 dakika
stireyle 10 L.dakika oksijen ile yikandi.

Cerrahi gegirmesi planlanan LGMD’li ¢ocuk
olgularda se¢ilmesi gereken anestezi yontemiyle il-
gili bir fikir birligi heniiz olusmamakla birlikte,
muskiiler distrofili olup inhalasyon anestezikleri ve
stiksinilkolinle genel aneztezi uygulanan olgularda
akut baglangich hiperkalemik kardiyak arrest, hi-
pertermi, tasikardi, anestezinin indiikledigi rab-
domyolizis ve malign hipertermi gibi ciddi peri-
operatif komplikasyonlarin goriilebilecegi bilin-
mektedir.®® Biz bu komplikasyonlarla kargilagma-
mak i¢in olgumuzda inhalasyon anesteziklerini ve
siiksinilkolini kullanmaktan kacindik.

Fruen ve ark. propofoliin 100 katindan daha
fazla klinik konsantrasyonlarinda bile malign hiper-
termiye duyarli riyanodin reseptorlerinin kanal ak-
tivitesini stimiile etmedigini bildirmistir.” Malign
hipertermiye yatkinlig1 olan olgularda inhalasyon
ajanlan yerine propofol kullaniminin giivenli oldu-
gunu, LGMD’li olgularda anestezi indiiksiyonu ve
idamesinde propofoliin bagariyla kullanildigini des-
tekleyen yayinlar bulunmaktadir.671°

Biz konjenital kalp cerrahisi gegiren ¢ocuk ol-
gumuzda negatif inotropik 6zelligi bulunan propo-
folii hipotansiyon yapma riski nedeniyle tercih
etmedik. LGMD’li ¢ocuk olgumuzda inhalasyon
anestezikleri veya propofol yerine sistemik vaskii-
ler rezistans ve miyokard iizerine deprese edici et-
kileri minimum olan ketamin inflizyonunun
fentanil ile kombinasyonunu tercih ettik ve stabil
bir hemodinami stirdiiriilmesini sagladik.!"13

Olgumuzda noéromuskiiler ajan olarak hizli
etki baglangic siiresi olan, histamin salinimina yol
acmayan ve spesifik antagonisti bulunan rokuron-
yum bromdirii tercih ettik. Muskiiler distrofisi olan
hastalarin nondepolarizan kas gevseticilere daha
duyarli oldugu, bu hastalarda néromuskiiler blo-
gun baglama ve geri doniis siiresinin kontrol gru-
buna gore uzadigini bildiren yayinlar bulun-
maktadir.' Bu nedenle rokuronyum bromiir do-
zunu titre ederek, néromuskiiler monitor esliginde
kullandik. Bizim olgumuzda da rokuronyum bro-
miirle saglanan néromuskiiler blogun baglama ve
geri doniis siiresini uzun bulduk. Olgumuzu noéro-
muskiiler blok tam olarak geri déndiikten sonra,
olgu tam uyanik hale geldiginde, solunumu dii-
zenli hale gelip oksijen saturasyonu %100 oldu-
gunda endotrakeal tiipii cekerek spontan solunu-
ma ayirdik.

Olgumuzda malign hipertermiye isaret eden
aritmi, tagikardi, viicut 1s1s1 artis1, kas rijiditesi ve
idrar renginde koyulasma gibi, klinik bulgular ol-
mamakla birlikte postoperatif ilk iki giin CPK ve
CK-MB diizeyi vyiiksek seyretti. Postoperatif
ictincii glin serum CPK diizeyi diismeye basladi.
Postoperatifilk giinlerde CPK degerlerinin yiiksek
seyretmesinin kardiyak cerrahi nedeniyle oldu-
gunu disiindik.'"

Sonug olarak konjenital kalp cerrahisi gegi-
ren LGMD'li ¢ocuk olgumuzda ketamin infiizyo-
nunun fentanil ile kombine edilmesinin uygun bir
anestezi yontemi oldugu kanisindayiz. Rokuron-
yum bromiiriin spesifik antagonistinin bulunma-
sinin muskiiler distrofi tanisi almig hastalarda
o6nemli bir avantaj oldugunu, fakat yine de bu
hasta grubunda néromuskiiler monitor esliginde
kullanilmasinin gerekli ve giivenli oldugunu dii-
sinmekteyiz.
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