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Ozet

Mukopolisakkaridozis herediter metabolik bir hastalik olup
mukopolisakkaritlerin organlarda anormal birikimi ile seyreden nadir
bir hastaliktir.

Mukopolisakkaritler ~asil  olarak bag dokusunun  bir
komponentidirler ve deri, solunum yollarmm yumusak dokulari,
kornea, santral sinir sistemi, kalp, karaciger, dalak, kemik, ligamanlar
ve diger bolgelerde depolanir. Bu problemlerin erken tedavisi 6neril-
mektedir ciinkil anestezik ve klinik problemler yasla birlikte artar.
Havayolu problemi insidans: ve 6zellikle zor trakeal entiibasyon ve
postoperatif obstriiktif apne riski yasla birlikte artar.

Mukopolisakkoridozlu ~ hastalarda  anomalileri  nedeniyle
entlibasyon gii¢liigliniin yanisira, odontoid proges displazisi olan
hastalarda  trakeal  entiibasyon  swrasinda  servikal  spinal
hiperekstansiyon, atlantoaksial subluksasyon ve spinal kord basisina
bagli nérolojik hasar riski yiiksektir.

Olgumuz, asiloplasti ameliyat1 planlanan 6 yasinda erkek hasta-
dir. Bu olguda, mukopolisakkaridozlu olgularin anestezi uygulamasi
yoniinden 6zelliklerinin gozden gegirilmesi planlandi.
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Abstract

The mucopolysaccharidoses are a group of inherited metabolic
disorders in which an enzyme abnormality leads to abnormal accumu-
lation of mucopolysaccharides in the body tissues.

The mucopolysaccharides are primarily components of connec-
tive tissue and may be deposited in the skin, soft tissues of the airway,
the cornea, central nervous system, heart, liver, spleen, bones, liga-
ments and other sites.

Early treatment of these problems is advocated because the an-
esthetic and clinical problems increase with age. Airway problems,
especially difficulty during tracheal entubation and postoperative
obstrictive apnea risks increase by age.

Because of the anomalies that patient with mucopolysacchari-
doses have the entubation was difficult and also risk for neurological
defisit, dependent to spinal cord compression, atlantoaxial subluxation
and servical spinal hiperextansion is high in patients with odontoid
process displasia during tracheal entubation.

In this case, 6 years old male patient who has been diagnosed as
mucopolysaccharidoses, has undergone an operation for achiloplasty.
In this report, we aimed to discuss the anesthetic management of the
patients with mucopolysaccharidoses.
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ukopolisakkaridozis lizozomal depo

bozuklugu olup mukopolisakkaritlerin

yaygin ilerleyici birikimi ile olusan ve
yenidoganlarin 1/30.000’inde goriilen herediter bir
hastaliktir.'

Mukopolisakkaritlerin deri, beyin, kalp, kara-
ciger, dalak, kan damarlari, kemik, kikirdak, kor-
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nea, agiz ve farinksin yumusak dokularinda asiri
birikmesiyle ciddi yapisal ve fonksiyonel bozuk-
luklar olusmaktadir.” Bu yap1 ve fonksiyon bo-
zukluklar1 nedeniyle mukopolisakkaridozlu hasta-
larin anestezi uygulamasi 6zellik tagimaktadir.

Onemli sorunlara yol agabilecek mukopoli-
sakkaridozlu olgularin anestezi yOnetimini olgu-
muzla birlikte gézden gegirmeyi planladik.

Olgu Sunumu
Alt1 yasinda, 15 kg agirliginda, mukopolisak-
karidozis tanisi ile pediatri klinigi tarafindan takip
edilen, sik {ist solunum yolu enfeksiyonu ve do-
gumdan itibaren glokom teshisi ile tedavisi devam
eden erkek olgunun hastaligina bagl yiiriiyememe
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sorunu da mevcuttu. Ortopedi klinigi tarafindan
bilateral agiloplasti operasyonu yapilmasi planlandi.

Preoperatif vizitte olgunun genel durumu iyi ve
dismorfik goriiniimdeydi. Bag boyun muayenesinde
ekzoftalmi, mikrognatti tespit edildi. Aln1 genis,
burun kokii basikti. Yayvan dudakl biiyiik bir agz,
kisa ve kalin bir boynu oldugu goriildii (Resim 1).
Orofarinks muayenesinde biiyiik ve ucu kiint bir dil,
yiiksek damak mevcuttu. Yumusak damak ve uvula
goriilemedi, mallampati skoru IV olarak degerlendi-
rildi (Resim 2).

Toraks asimetrik, sol hemitoraks sternumdan
kabarik, sirtta torakal lordoz, lomber kifoz mevcut-
tu. Dinlemekle kalp ritmik, mitral odakta daha
belirgin olmak {izere biitiin toraksda duyulan, 1.
sesi silen 5/6 siddetinde pansistolik {ifliriim, 2.
seste ciftlesme ve klik duyuldu.

Karaciger kot altinda 2 cm palpabl, traube agik
bulundu.

MUKOPOLISAKKARIDOZISLI BIR OLGUDA ANESTEZI: OLGU SUNUMU

Sekil 2.

Ust ekstremiteler kisa, kiint, brakidaktili ve
ekstansiyon kisithiligi mevcuttu. Alt ekstremiteler
de kisa, kiint ve pes equino varus deformitesi
(PEV) (Resim 3), dirsek ve diz ekleminde belirgin
kemiklesme mevcuttu. Duyma, konugma fonksi-
yonlart mevcut, fakat yiirityemiyordu.

Tam kan, biyokimya ve PT-PTT degerleri
normal sinirlardaydi.

Ekokardiyografide 2. derece mitral yemezlik,
mitral kapak kalin ve mitral valv prolapsusu tespit
edilmisti.

Posteroanterior ~ akciger  grafisinde  iist
mediastende timusa ait goriiniim vardi ve kalp
normalden biiyiikti.

Olgu zor entiibasyon ve trakeostomi hazirlik-
lar1 yapilarak operasyon salonuna alinip monitorize
edildi. TA: 110/72 mmHg, Nb:85 atim/dk, SpO,:
%98 olan olgu, preoksijenize edildi ve
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Sekil 3.

preoksijenizasyonla periferik oksijen satiirasyonu
%100 oldu. Damar yolu agilip midazolam 0.07
mg/kg (1 mg)’dan intravendz olarak yapildi. Mas-
ke ile spontan solunumu korunarak sevofluran %38
ile baglanarak indiiksiyon yapildi ve bas1 bir yar-
dimci tarafindan sabit tutularak 2.5 no’lu laringeal
maske (LMA) yerlestirildi (Resim 4). Anestezi
idamesi 1.5 It/dk O, ve 3 1t/dk N,O (%30 0,-%70
NyO), %2-2.5 Sevofluran ile spontan solunumu
korunarak  siirdiiriildi. =~ Operasyon  boyunca
hemodinami stabil seyretti, hi¢bir komplikasyon
yasanmadi.

Tartisma

Mukopolisakkaridozis genetik gecisli bir has-
talik olup, spesifik lizozomal enzim eksikligine
baghdir. Bu yetersizlikler sonucunda mukopoli-
sakkaritler (heparan siilfat, dermatan siilfat, keratan
siilfat ve kondroitin siilfat) lizozomlarda tam olarak
metabolize edilemez ve beyin, i¢ organlar ve ek-
lemlerde birikir.**

Hurler Sendromu (MP Tip I); en agir formu-
dur, odontoid hipoplazi, kisa boyun, makroglossi,
alt ve list havayollarinda bol sekresyon, korneal
opasite, kifoz ve ciddi mental retardasyonla ka-
rakterizedir. On yasindan oOnce kardiyo-
respiratuar  yetersizlik nedeniyle oliirler.””®
Morquio Sendromu (MP Tip IV) ise en sik gorii-
len formdur; odontoid hipoplazi, atlasin anterior
dislokasyonu, C;-C, ve C,-C; subluksasyonu,
eklem gevsekligi, ciddi kifoskolyoz, gdogiis
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Sekil 4.

deformitesi, kisa boyun ve diisiik respiratuar re-
zervle karakterizedir.*’

Mukopolisakkaridozlu hastalarin %50’sinden
fazlasinda havayolu agmak zordur. Biiyiik ve 6ne
dogru cikan dil, bol trakeabronsiyal sekresyon,
biiyiik tonsiller ve adenoidler, trakeal ve laringeal
yapilarda kalinlagsma, subglottik daralma, daralmis
nazal pasaj ve kronik rinore, Oksiirik ve
bronkospazmla birlikte siklikla {ist solunum yolu
enfeksiyonlar1 vardir.” Bu bulgular siklikla
orofasial iskeletin konjenital deformitesi, adeno-
tonsiller hipertrofi, {ist havayollar1 ve trakeadaki
yumusak dokuda mukopolisakkarit depolanmasi ve
sonradan gelisen laringotrakeabronkomalazi sonu-
cu ortaya cikar.*’

Havayolu problemi insidans1 ve 6zellikle zor
trakeal entiibasyon ve postoperatif obstriiktif apne
riski, yasla birlikte artar.'” Mukopolisakkaridozlu
hastalarda havayolu yonetimi; anormal fasial hatla-
ra, servikal spinal uyumsuzluga ve zayif havayolu
doku kompliansina bagli olarak ¢esitli sorunlar
¢ikarabilir. Hastayr uyanik tutmak ve spontan so-
lunumunu korumak, direkt laringoskopinin zor
oldugu ve st havayolu obstriiksiyonuna meyilli bu
tip hastalarda havayolu kaybina kars1 koruyucudur.
Havayolunu koruma metotlar1 arasinda direkt
laringoskopi, fleksibl fiberoptik bir bronkoskop,
“lightwand” 1s1kl1 stile veya “Bullard laringoskop”
ile endotrakeal entiibasyon yapilabilir.” LMA ve
buna ek olarak retrograd teknik ve trakeostomi de
uygulanabilir. Anstabil servikal spin varliginda
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direkt laringoskopi sirasinda basi nétral pozisyon-
da tutmak i¢in bir yardimciya ihtiyag vardir.
Odontoid proges displazisi olan hastalarda trakeal
entiibasyon sirasinda servikal spinal hiperekstansi-
yon; atlantoaksial subluksasyon ve spinal kord
basisina bagli norolojik hasar riski artar. Hurler ve
Morqiuo sendromlu hastalarda atlantoaksial
subluksasyondan dolay1r quadriparezi bildirilmis-

NNV
tir.”

Walker ve ark. bir¢ok klinik deneyimlerine
gore LMA’nin hem genel anestezi uygulamasinda
hem de fiberoptik entiibasyonu kolaylastirmada
oldukea yararli oldugunu bildirmislerdir."> Walker
ve ark. 89 kez anestezi verilen 34 MPS’li hastanin
havayolu temini deneyimlerinde 29 hastada uygu-
lanan 60 anestezinin 40 (%67)’inda kolay
entiibasyon, 15 (%25) olguda zor entiibasyon ve 5
(%8) olguda entiibasyonun imkansiz oldugunu
belirtmislerdir."

Alternatif olarak LMA “airway exchange
catheter” yerlestirmesine de yardimci olabilir, bu
kateter gayd olarak kullanilip endotrakeal tiip yer-
lestirilebilir.*  Ozellikle pediatrik  hastalarda
fiberoptik teknikler daha g¢ok kullanilmaya bas-
lanmistir. Bu metot seg¢ilmis hastalarda nazofarink-
sin infiltrasyonu, adenoiddeki hipertrofiye bagh
nazal fiberoptik teknikle daha zor olabilir ve bunlar
kanama riskini arttirabilir.

Bu hastalarda havayolu temininde primer a-
ma¢ spontan solunumun korunmasi ve “entiibe
edilemez, ventile edilemez” bir duruma kars1 uy-
gun planlamanin yapilmasidir. Inhalasyon veya
intravendz yontemle indiiksiyon arasinda hangisi-
nin ideal oldugu konusunda hala ¢eliskililer mev-
cuttur.* Havayolu teminine kadar spontan solunu-
mun korunmasi endisesi konusunda tim otorler
birlesmektedir.

Maske ventilasyonu garanti oldugunda noro-
miiskiiler bloker kullanilmasi giivenli gibi goziikse
de, trakeal entiibasyonun kas gevsetici kullanil-
maksizin derin inhalasyon anestezisi altinda ya-
pilmasi tavsiye edilmektedir ¢ilinkii kas gevsetici
ile kas tonusunun kaybolmasi, supraglottik dokula-
rin prolapsusu ile havayolu {izerinde kapak gibi
gbrev yapmasina ve etkin maske ventilasyonunun
6nlenmesine neden olabilir.*
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Sevofluran, halotanla ortaya ¢ikan kardiyo-
vaskiiler depresyona neden olmaksizin yeterli anes-
teziye derinligi saglar. Bu da kardiyovaskiiler tutu-
lumlu hastalarda ozellikle yararlidir. Inhalasyon
indiiksiyonu sirasinda iist havayolu obstriiksiyonu,
hastanin  pozisyonunun degistirilmesi, “airway”
yerlestirilmesi, dilin 6nde kalacak sekilde bir bantla
tutturulmas ile 6nlenebilir.'’

Havayoluna ek olarak MPS’li hastalarda so-
luma fonksiyonu da tehlikeye girebilir. Ust hava-
yolu obstriiksiyonu, “sleep-apne”, kifoskolyoz,
restriktif havayolu hastaligi, tekrar eden akciger
enfeksiyonlar1 nedeniyle ve ayni zamanda miyo-
kardiyal disfonksiyon veya valviiler lezyonlara
bagl kardiyak disfonksiyona sekonder problemler-
den dolay1 ortaya ¢ikan kronik hipoksemi de kro-
nik solunumsal hastaliga neden olur. Miyokard
disfonksiyonu, koroner arter lezyonlar1 ve kapak
disfonksiyonuna neden olan kardiyak infiltrasyon
MPS’li hastalarda sik goriiliir.*

MPS’li ¢ocuklarin anestezisi ile ilgili relatif
olarak genis klinik deneyimler bildirilmis olsa da,
rejyonal ve lokal anestezi teknikleri kullanimi ki-
sithdir.

Herrick ve Rhine gastrostomi tiipii yerlestiril-
mesi i¢in lokal anestezik infiltrasyonu ile birlikte
IV diazepamu artan dozlarda kullanmuslardir.'
Baines ve Keneally lokal anestezi ile trakeostomi
uygulamislar, Tobias JD alt ekstremitedeki kemik
deformitelerini diizeltici operasyonlar yapilacak
olan bir olguya spinal kateter koyarak siirekli
spinal anestezi uygulamistir.*’

Biz de olgumuzu iist solunum yolu tikanmasi,
solunum depresyonu, hiperkarbi olasilig1 nedeniyle
premedikasyon yapmadan operasyon odasina al-
dik. Havayollarindaki sekresyonlar1 koyulastirabi-
lecegi ve kardiyak problemleri de oldugu i¢in atro-
pin kullanmadik.

Zor entiibasyon olacagini diisiinerek, zor entii-
basyonun olas1 travma ve komplikasyonlarindan
ka¢inmak ve zor entiibasyon esnasinda olabilecek
bas ve boyun hareketlerinin, servikal spinal korda
olas1 hasarina bagli gelisebilecek komplikasyonlara
sebep olmamak i¢in entiibasyon girisiminde bu-
lunmadik. Yerlestirilmesi endotrakeal tiipe oranla
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daha kolay ve daha az travmatik olmasi, kas gevse-
tici gerektirmemesi nedeniyle LMA kullandik.
Olgunun spontan solunumunu koruyarak ve basini
desteklerle ve bir yardimci ile sabit tutarak
sevofluran indiiksiyonu ile laringial maske yerles-
tirdik.

Sonug olarak, MPS’li olgular kardiyak prob-
lemler, zor entiibasyon, tempora-mandibuler eklem
sertligi ve atlanto-oksipital subluksasyonu da ige-
ren iskelet anomalileri, hepatosplenomegali ve
buna bagli gelisen sorunlar ve mental retardasyon
nedeniyle anestezi uygulamasi ve yonetimi a¢isin-
dan ozellik arzetmektedir. Yapilacak operasyonun
ozelligi de goz oOniinde bulundurularak fiberoptik
bronkoskopi yardimiyla endotrakeal entiibasyon
veya LMA uygulamasi en uygun havayolu saglama
yontemleri olacaktir.
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