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OLGU SUNUMU — CASE REPORT
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OZET

Bardet-Biedl sendromu (BBS); nadir goriilen, kon-rod distrofisi, trunkal obezite, postaksiyal polidaktili, mental retardasyon,
erkek hipogonadotropik hipogonadizmi, kadinlarda kompleks genitoiiriner malformasyonlar ve renal disfonksiyon ile karakterize
otozomal ressesif bir hastaliktir. Perioperatif periyod bu hastalar icin tehlikeli olabilir. Anestezik zorluklar yas, obezite, renal ve
hepatik disfonksiyon ve mental retardasyon nedeniyle yasanabilir. Bu olgu sunumunda BBS’li ¢ocuk hastada vajinoplasti
operasyonunda genel anestezi yonetimimizi ve postoperatif analjezi amactyla hemsire kontrollii analjezi teknigi uygulamamizi
paylasmayr amagladik.
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SUMMARY

Bardet Biedl syndrome (BBS) is a rare, autosomal recessive disease characterized by cone-rod dystrophy, truncal obesity,
postaxial polydactyly, mental retardation, male hypogonadotrophic hypogonadism, complex female genitourinary malformations,
and renal dysfunction. The perioperative period may be hazardous for these patients. Anesthetic difficulties may be anticipated
due to age, obesity, renal and hepatic dysfunction and mental retardation. In the present case report we aimed to share our general
anesthesia management and the practice of nurse controlled analgesia techniques for postoperative analgesia for the vaginoplasty

surgery of a child patient with BBS.
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GIRIS

Bardet-Biedl sendromu (BBS), kon-rod distrofisi,
trunkal obezite, postaksiyal polidaktili, mental retardas-
yon, erkek hipogonadotropik hipogonadizmi, kadinlarda
kompleks genitoiiriner malformasyonlar ve renal dis-
fonksiyon ile karakterize otozomal ressesif bir hastalik-
tir (1, 2). Prevalansi 1:125.000-160.000’dir ve kadin-er-
kek orani yaklasik olarak 1:1 olarak bildirilmistir (2, 3).

Literatiirde BBS’li olgularda anestezi ve postoperatif
analjezi yonetimine ait az sayida yayina rastlanmaktadir
(4-8). Bu hastalarda anestezi yonetimi genellikle mevcut
patolojilere gore planlansa da, edinilen tecriibelerin du-
yurulmasi anestezi uygulamalarina yol gosterici olabil-
mektedir. Bu nedenle bu olgu sunumuyla BBS tanisi al-
mig, major cerrahi gecirecek bebek hastada anestezi ve

postoperatif analjezi uygulamalarimizi paylagsmay1
amagcladik.

OLGU SUNUMU

Vajinal atrezi ve hidrometrokolpos nedeniyle vaji-
noplasti cerrahisi planlanan 11 aylik, 12 kg agirhiginda,
70 cm boyunda kiz bebek Bardet-Biedl Sendromu tani-
styla preoperatif degerlendirildiginde; alt ve iist ekstre-
mite parmaklarinda bilateral polidaktili, sag kolda cafe
au lait lekesi, sag arkus kostarum altinda lcm ele gelen
hepatomegali, midklavikiiler odakta I-II/VI sistolik
ejeksiyon iiftirlimii ve apekste II/VI pansistolik {ifiirtim
mevcuttu. Ekokardiyografik incelemede 1o mitral kapak
yetmezligi (MY) ve trikiispit kapak yetmezligi (TY) ra-
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por edilmisti. Bobreklerin statik sintigrafik (DMSA) in-
celemesinde sag ve sol bobrekte gecirilmis pyelonefrite
sekonder degisiklikler ve abdomenin magnetik rezonans
(MR) incelemesinde presakral bolgede umblikus siiperi-
or diizlemine kadar uzanan 4x7, 5x13 ve 5 cm boyutla-
rinda hidrometrokolpos ile uyumlu kistik lezyon gozlen-
di. Oftalmik yapilar bilateral normaldi.

Hastanin preoperatif hemogram ve biyokimyasal la-
boratuvar sonuglari; Hb: 7.6 g dL™', Htc: % 31.5, 16kosit
sayist: 14.600 mm”, trombosit sayisi: 1.198.000 mm?,
AKS: 91 mg dL", kreatinin: 0.86 mg dL"', Na: 136 mmol
L', K: 5.1 mmol L, Cl: 105 mmol L, Ca: 9.5 mg dL",
aspartat aminotransferaz (AST): 37 IU L', alanin ami-
notransferaz (ALT): 44 IU L*, alkalen fosfataz: 333 IU
L, laktat dehidrogenaz: 253 IU L', gama glutamil
transferaz: 779 IU L', C-reaktif protein: 48 mg L', PT:
11.9 sn, PTT: 34.9 sn, INR: 0.99 belirlendi. Kanin peri-
ferik yayma incelemesinde toksik graniilasyon, monosi-
toz, trombositoz, eritrositlerde hafif derecede poikilosi-
toz vardi, trombositozun enfeksiyona sekonder gelistigi
ve operasyona engel teskil etmedigi belirtilmisti.

Operasyondan 1 saat 6nce infektif endokardit profi-
laksisi uygulanan hasta operasyon odasina alinarak 4-
derivasyonlu EKG, puls oksimetre, non-invazif kan ba-
sinc1 (KB) monitdrizasyonu ve intravendz (iv) sivi ve i-
la¢ infiizyonu icin sag eksternal juguler ven kateterizas-
yonu yapildi. Kontrol KB 95/56 mmHg, kalp atim hizi
(KAH) 132 atim dk' idi. Zor havayolu hazirlig1 yapila-
rak %100 O, icinde sevofluran ile anestezi indiiksiyonu
saglandi, atrakiiryum (Tracrium® 50 mg SmL™" ampul,
Glaxo Smithkline) 5 mg iv enjeksiyonu sonrasi i¢ ¢api
4.0 mm kafsiz tiip ile endotrakeal entiibasyon gercek-
lestirildi. Anestezi idamesinde %40-60 O,-hava i¢inde
sevofluran yaklasik %1-2 ve analjezik olarak 0.05-0.2
pg kg' dk' remifentanil (Ultiva®, 5 mg flakon, Glaxo
Smithkline) infiizyonu uygulandi. Operasyon sirasinda
400 mL kistik mayi drene edildi. Operasyon siiresince
hastanin KAH 126-142 atim dk’', KB 90/50 - 116/71
mmHg ve SpO,=%99 olarak seyretti ve toplam idrar ¢1-
kist 100 mL idi. Toplam 165 dk siiren operasyonun so-
nunda hasta sorunsuz ekstiibe edilerek ¢ocuk cerrahisi
yogun bakim {iinitesinde takibe alindi. Postoperatif anal-
jezi igin 50 pg mL™" morfin soliisyonu hazirlanarak 1 mL
bolus, 4 mL sa" infiizyon ve kilitli kalma siiresi 20 daki-
ka ayarlandi. Agn1 degerlendirme icin yiiz agr1 skalasi
kullanildi. Gorevli hemsireler agri kontrolii ve analjezik
infiizyon cihazin1 kullanma konusunda egitilerek hasta-
ya iv hemgire kontrollii analjezi (HKA) uygulandi. Pos-
toperatif 24. saatte infiizyon durduruldu ve sadece bolus
uygulamasina geg¢ildi. 36. saatte analjezik ihtiyacinin ol-
madig1 goriilerek cihaz cikartildi. Hastanin klinik duru-
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munun diizelmesi lizerine postoperatif 10. giinde hasta
taburcu edildi.

TARTISMA

Bardet-Biedl sendromlu hastalarda anestezik zorluk-
lar hasta yagi, obezite, kardiyak, renal ve/veya hepatik
fonksiyon bozuklugunun derecesi ve mental retardas-
yonla iligkilidir (4). Bu nedenle preoperatif degerlendir-
mede tiim sistem muayeneleri ayrintili bicimde yapilma-
l1, organ disfonksiyonunun derecesi ve bunlara eglik e-
den durumlar 6nceden bilinmeli ve anestezik yaklagim
mevcut patolojilere gore planlanmalidir.

Bardet-Biedl Sendromlu ¢ocuk ve erigkin yas grup-
larinda cesitli cerrahi veya tanisal islemler nedeniyle
anestezi uygulanan olgulara literatiirde rastlanmaktadir
(4-8). Bu konudaki yayinlarda rejyonal anestezi daha
cok tercih edilen yontem olarak bildirilmektedir. Ilk ola-
rak 1992 yilinda malign hipertermi siiphesi olan 10 ay-
lik hastaya kas biyopsisi nedeniyle uygulanan spinal
anestezi yetersiz kalinca femoral ve lateral kutanoz sinir
blogu spinal anesteziye eklendigi bildirilmistir (4).
Mental retardasyonlu 8 yasindaki hastaya MR c¢ekimi
(5) ve mental retardasyonu ve kronik bobrek yetmezligi
bulunan 24 yasinda hastaya acil kolesistektomi nedeniy-
le genel anestezi uygulandig: bildirilmigtir (6). Dilate
kardiyomiyopati bulunan 32 yasindaki hastaya, sag fe-
mur fraktiirii operasyonu nedeniyle kombine spinal epi-
dural anestezi ve postoperatif donemde analjezik amacl
epidural %0,125 bupivakain ve 1pg mL-1 fentanil infiiz-
yonu uygulanmistir (7). Bir diger olguda ise; 10 aylik
kiz ¢ocuga sevofluran ile genel anestezi ve intraoperatif
% 0,25, postoperatif %0,125 bupivakain analjezik
amacli kaudalden uygulanarak anorektal malformasyon
nedeniyle anterior sagittal ano-rektoplasti yapildig1 bil-
dirilmigtir (8).

Obezite, BBS’ nin kardinal bulgusudur ve hastalarin
% T2-96’sinda goriilmektedir (7, 8). Obezite nedeniyle
rejyonal blok ve intravendz kaniilasyonun uygulanabi-
lirligindeki giicliige dikkat ¢cekilmektedir (2, 4, 6). Has-
tamizin viicut kitle indeksi (VKI) 24,5 olarak hesaplan-
di. Hastamizda obezite mevcut degilse de bebeklerde
periferik damar kaniilasyonu zorlugu sikca gozlenebildi-
ginden bizim hastamizda da periferik vendz kaniilasyon
yapilamadig icin eksternal juguler ven kateterizasyonu
uygulandi.

Mevcut patolojilere ilave olarak fasiyal dismorfizm,
dental anomaliler ve epiglottis bifidanin BBS’ye eslik
ettigi bildirilmistir (7, 9). Bu nedenle genel anestezi uy-
gulanacak hastalara indiiksiyon 6ncesi zor havayolu ha-
zirlig1 yapilmasi onerilmektedir. Hastamizda herhangi
bir fasiyal ve dental anomali mevcut degildi. Maske
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ventilasyonu ve entiibasyon sirasinda herhangi bir zor-
lukla karsilagilmadi. Oftalmik anomaliler olmadigindan
standart g6z koruyucu 6nlemler uygulandi.

Anestezi indiiksiyonu sirasinda ila¢ dozlar1 genellik-
le mg kg-1 seklinde hesaplansa da bu hastalarda fazla
kilo nedeniyle doz azaltilmasi ve yagsiz kitle indeksine
gore ilag dozlarinin ayarlanmasi 6nerilmektedir. Ozel-
likle karaciger ve bobrek yetmezliginin eslik ettigi has-
talarda ila¢ se¢imine dikkat edilmelidir (4). Hastamizda
fazla kilo bulunmamas1 nedeniyle ila¢ dozlariin azaltil-
masina gerek yoktu. Her ne kadar hastamizin fizik mu-
ayenesinde hepatomegali tespit edilse de AST ve ALT
degerlerinin normal aralikta bulunmas: ve DMSA bul-
gularina ragmen idrar c¢ikisinin ve bobrek fonksiyon
testlerinin normal olmasi sebebiyle doz asimina bagh
derlenmede gecikme gbzlenmedi.

Cocuk hastalarda analjezik olarak lokal anestezikler,
opioidler, nonsteroid antiinflamatuar ilaglar (NSAII) ve
asetaminofen perioperatif donemde kullanilmaktadir.
Opioidler, en etkili analjezikler olsalar da uygun doz
ayarlamasi yapilmazsa bulanti-kusma, kasinti, solunum
depresyonu ve derin sedasyona neden olabilirler (10, 11).

Pediyatrik popiilasyonda agr1 kontroliinde HKA nin
kullanimimin giivenli oldugu yayinlanan literatiirlerin in-
celendigi bir derlemeyle desteklenmistir (12). Yaslar1 1
glin- 20,5 arasinda olan 10.000 hastaya postoperatif
morfin HKA uygulanmis ve morfin kullaniminin bu ka-
dar genis bir yas aralifinda da giivenilir ve etkili oldugu
bildirilmistir (13). Hastamiza uygulanan sevofluran pos-
toperatif ajitasyona (14), remifentanil ise allodiniye (15)
sebep olabilmektedir, bu nedenle postoperatif agrinin er-
ken ve giiclii bir analjezikle kontrol edilmesinin uygun
olacagini diigiindiik. Secilen morfin dozu ve uygulama
sekli hastamizda yan etki olusturmadan, yeterli analjezi
sagladi.

Sonug olarak; BBS’li cocuklarda cerrahi girisimin ti-
pi, hastanin yags1 veya obezite gibi nedenlerle rejyonal
anastezi/analjezi tekniklerinin uygulanamadigi durum-
larda; genel anestezi i¢in sevofluran ve remifentanil
kombinasyonunun secilebilecegini, postoperatif agri
kontrolii icin de iv morfin ile HKA'nin diger analjezik
yontemlere alternatif olabilecegini bu olgu nedeniyle
vurgulamak istedik.
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