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OLGU SUNUMU
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ANESTEZIK YAKLASIM
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OZET

Osteogenezis imperfekta, kemik kiriklarina karsi asirt yatkinlik ve gelisme geriliginin yani sira disler, skleralar ve ligamentler
gibi diger bag dokularinin degisken tutulumuyla karakterize nadir bir herediter hastaliktir. Osteogenezis imperfektali hastalarda
zor entiibasyon, trakeal entiibasyonla olan potansiyel servikal veya mandibular kirik riski, pozisyon degisiklikleri sirasindaki
kemik kiriklar: ve torasik deformiteye bagli solunumsal fonksiyon bozuklugu nedeniyle genel anestezi uygulamas: dikkatli bir gek-
ilde yiiriitiilmelidir.

ANAHTAR KELIMELER: Anestezi, Genel; Osteogenezis imperfekta.

SUMMARY
ANESTHETIC MANAGEMENT IN A PATIENT WITH OSTEOGENESIS IMPERFECTA

Osteogenesis imperfecta is a rare hereditary disorder characterized by an excessive tendency to bone fractures and retarded
growth, as well as variable involvement of other connective tissues such as teeth, sclerae and ligaments. In patients with osteogen-
esis imperfecta, general anesthetic management should be carefully implemented in consideration of difficult intubation, the po-
tential risk of cervical or mandibular fracture with tracheal intubation, bone fractures during postural changes, and respiratory
dysfunction due to thoracic deformity.
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GIRIS

Osteogenezis imperfekta (OI), nadir goriilen otozo-
mal kalitimli bir bag dokusu hastali§idir. Canli dogum-
larda insidansi, 1:20000- 1:50000 olarak bildirilmekte-
dir. Bu hastalarda temel problem, Tip I kollajen genle-
rindeki spesifik mutasyona baghdir. OI, klinik seyir ve
bulgulara gore 4 tipe ayrilmustir. Tip II OI 1i hastalar
intrauterin veya yasamin ilk giinlerinde kaybedilirken,
Tip III Of°* li hastalar ciddi ve ilerleyici pulmoner tutulu-
ma bagli olarak 2.-4. dekatta yasamlarini yitirirler. Yal-
mzca Tip I ve Tip IV OI tanisi alan hastalar normal ya-
sam siiresine sahiptir. OI tanisi alan hastalarda, tekrarla-
yan kemik kiriklari nedeniyle uygulanacak cerrahi giri-
sim i¢in anestezi gerekir (1,2).

OI’ li hastalarda anestezi uygulamast cesitli zorluklar
tagir. Zor ventilasyon, zor entiibasyon, dis, mandibula
kiriklari, servikal travma riski, artmis kanama egilimi,
pozisyon verme giicliigii, malign veya malign olmayan
hipertermi riski, kifoskolyoza bagli solunum yetmezligi,
isitme kaybina bagh iletisim giicliigii, aort ve mitral ka-
pak tutulumu anestezi uygulanacak olan hastalarda dik-
katle irdelenmesi gereken problemlerdir (1-3). Biz, bu
olgu sunumumuzda retina dekolmani nedeniyle vitrore-
tinal cerrahi girisim uygulanan OI’ i erigkin bir hastada-
ki anestezik yaklagimi sunmay1 amagladik.

OLGU SUNUMU

Otuz bir yasinda, 29 kg agirliginda ve 105 cm bo-
yundaki Tip IV OI tanili erkek hastada, sol retina dekol-
mani nedeniyle vitroretinal cerrahi planlandi. Hastanin
0zge¢misinde dogumdan itibaren ekstremitelerde var
olan kisalik ve tekrarlayan kemik kiriklar1 dikkati cek-
mekteydi. Preoperatif fizik muayenede kisa boy, gelis-
me geriligi, kisa boyun, kifoskolyoz ve hem alt hem de
tist ekstremitelerde kisalik ve sekil bozuklugu saptandi
(Resim 1). Hastanin dis yapisinda bozukluk mevcut de-
gildi. Modifiye Mallampati skoru 2 olmakla birlikte ti-
romental mesafesi 5.5 cm ve boyun ekstansiyonu kisitl
olarak degerlendirildi. Hastanin isitme problemi olmadi-
gindan iletigsim giigliigii ¢cekilmedi. Ekokardiyografide
(EKO) herhangi bir valviiler patoloji saptanmadi. PA
grafi kemik bulgular hari¢ normaldi. Preoperatif alinan
kan gazinda pH: 7.48, PaCO,: 32 mmHg, PaO,: 96
mmHg, HCO5: 23.2 mmol L', BE: 0.5 mmol L' olarak
saptandi. Solunum fonksiyon testleri, hasta koopere ola-
madig1 i¢in yapilamadi. Hastanin tam kan sayimi, ko-
agiilasyon profili ve biyokimyasal degerleri normaldi.

Premedikasyon uygulanmayan hasta operasyon oda-
sma alindt ve dikkatli bir sekilde operasyon masasina
yatirildi. Temas noktalari silikon yastik ve kompreslerle
desteklendi. Sol el sirtindan 20 G braniil ile damar yolu
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Resim 1. Osteogenezis imperfektali hastanin iist ve alt ekstremitelerindeki kisalik ve sekil bozuklugu goriilmektedir.

acildr ve 10 mL kg sa’ hizda Isolyte-S infiizyonuna
baglandi. Elektrokardiyogram, puls oksimetre ile moni-
torizasyon yapildi. Digital termometre ile aksiller viicut
1s1s1 37.2 °C olarak olgiildii. % 1’lik lidokain ile lokal
anesteziyi takiben sol radial arter kaniile edildi. Hasta-
nin baglangi¢ kalp hiz1 80 atim dk™', arteriyel kan basin-
c1 100 / 55 mmHg ve periferik oksijen saturasyonu
(Sp0,) % 97 olarak saptandi. 7-7.5 mm i¢ ¢apl endotra-
keal tiiplerin yani sira gum elastik buji, stile, 3 numara
klasik LMA (laryngeal mask airway) ve ILMA (intuba-
ting laryngeal mask airway) hazir bulunduruldu. Ug da-
kika preoksijenasyonu takiben 1 pg kg' dozda fentanil
ve 2 mg kg dozda propofol iv olarak yapildi. Hastanin
maske ile ventilasyonunun rahat oldugu goriildiikten
sonra 0.6 mg kg' dozda rokuronyum uygulandi ve 90
saniye sonra entiibasyona gecildi. Bag notral pozisyonda
iken 3 numara Macintosh bleyd ile laringoskopi uygu-
landi. Hastanin Cormack-Lehane skoru Grade II olarak
degerlendirildi. Optimal eksternal laringeal maniiplas-
yon ile skor Grade I oldu ve 7 mm endotrakeal tiip ilk
denemede trakeaya yerlestirildi. Tiipiin yeri oskiiltasyon
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ve kapnografi ile dogrulandi. Mekanik ventilasyon, 14
cmH,0O (yaklagik tidal voliim 210 mL) ile basin¢ kont-
rollii modda, inspirasyon:ekspirasyon orani= 1 /2, akim
hizi= 30 L dk' ve solunum sayis1 end-tidal CO, degeri
35-42 mmHg olacak sekilde ayarlanarak 4 L dk' taze
gaz akimiyla devam ettirildi (Drager Primus, Liibeck,
Almanya). Anestezi idamesi % 50 oksijen-hava ve pro-
pofol infiizyonu ile saglandi. 10 mg kg' sa' dozda bag-
lanan propofol infiizyonu kademeli olarak 6 mg kg sa™
doza indirildi. Operasyon sirasinda ti¢ defa 1 pg kg
dozda ek fentanil uygulandi. Yaklagik iki saat siiren ope-
rasyonda hastanin oksijen satiirasyonu % 98 degeri ve
iizerinde seyretti. Hemodinamisi stabil olan hastanin vii-
cut 1s1sinda artig gozlenmedi. Postoperatif analjezi ama-
ciyla 1 mg kg' dozda tramadol (Ultramex ampiil, Ade-
ka, Samsun,Tiirkiye) iv uygulandi. Antiemetik olarak 4
mg ondansetron (Zofer ampiil, Adeka, Samsun, Tiirkiye)
iv yavas puse olarak verildi. Operasyon bitiminde yeter-
li spontan solunumu olan hasta derin anestezi sirasinda
ekstiibe edildi. Bilinci acilip havayolu refleksleri tam
olarak geri dondiikten sonra derlenme odasina alindi.
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Operasyon sirasinda ve derlenme odasinda alinan kan
gaz1 degerlerinin normal sinirlarda oldugu goriildii. Has-
ta Modifiye Aldrete Skoru 10 olduktan sonra derlenme
odasindan servise alindi ve iki giin sonra problemsiz
olarak taburcu edildi.

TARTISMA

OI'li hastalar ¢ocukluk cagindan itibaren basta ke-
mik kiriklar1 olmak iizere degisik nedenlerle cerrahi
operasyona ve anestezi uygulamasina ihtiya¢ duyarlar.
OI, hem nadir goriilen bir hastalik olmasi hem de anes-
tezik agidan oOzelliklere sahip olmasi nedeniyle aneste-
zistlerin hazirlikli olmalar1 gereken bir durumdur (1-3).

Bu hastalarda ¢ok kirilgan olan kemik yapilar, pozis-
yon verme islemini ve 6zellikle entiibasyon girisimini
zorlagtirir. Kisa boyun, kisithh boyun hareketi, gdgiis de-
formitesi, frajil dokular ve anormal dis yapis1 nedeniyle
olasi zor entiibasyona kars1 gerekli 6nlemler alinmalidir.
Literatiirde operasyonun tiiriine ve siiresine gore LMA
ile havayolu saglanan OI'l1 hastalar mevcuttur (2,4,5).
LMA uygulamasi endotrakeal entiibasyona gore daha az
invaziv olmakla birlikte, havayolunu gastrik aspirasyon-
dan korumaz (6), bununla birlikte entiibasyon sirasinda
olusabilecek kemik ve yumusak doku travmasini onle-
mek igin OI’ li hastalarda LMA uygulamast tercih edile-
bilmektedir (2,4,5). Hastamizin operasyonu her ne kadar
iki saatte tamamlanmis olsa da vitroretinal cerrahinin
uzun siiresi géz oniine alinarak oncelikle entiibasyonun
denenmesine ve basarisiz oldugu takdirde LMA uygu-
lanmasina karar verilmistir. Hastamizin boynu kisa ve
hareketleri kisith olmasina ragmen, maske ile ventilas-
yonun rahat oldugu goriildiikten sonra kas gevsetici ve-
rilmigtir. Mandibula fraktiirii riski nedeniyle maske fazla
basing uygulanmadan tutulmusgtur. Servikal fraktiir riski
nedeniyle de entiibasyon, bag notral pozisyonda iken ya-
pilmustir.

Operasyon sirasinda dikkatli pozisyon verilmesi, Of’
li hastalar i¢in biiyiik dnem tasimaktadir. Ekstremite ki-
riklart ve servikal kiriklar1 6nlemek i¢in hastalarin ma-
saya temas eden yerleri ve eklem bolgeleri kompreslerle
desteklenmelidir. Bu hastalar gogiis deformitesi, eklem-
lerdeki sekil bozuklugu ve hareket kisitliligi nedeniyle
tam olarak supin pozisyonda yatamayabilirler. Bu du-
rumda hastamizda oldugu gibi hastanin sirt ve boyun
bolgesi desteklenmelidir (1,2). Hastamizin ekstremitele-
rindeki kisalik nedeniyle ve mangonun basinci kiriga ne-
den olabilecegi icin arter basincinin invaziv olarak mo-
nitorize edilmesine karar verilmistir.

OI'li hastalarda uyanik ekstiibasyon sirasinda ortaya
cikan 1kinma ve oksiiriik refleksi, spontan kemik kirikla-
rina neden olabilmektedir (1). Hastamiz vitroretinal cer-
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rahi girisim gecirdiginden uyanik ekstiibasyon goz ici
basmcini artirarak retinal yirtilmaya neden olabilecegi
icin ekstiibasyon islemi, derin anestezi sirasinda uygu-
lanmigtir. Hastamizda ventilasyon ve entiibasyon prob-
lemi yasanmadig1 icin bu uygulama yapilabilmistir.

OI'li hastalarda % 10-30 oraninda koagiilasyon bo-
zuklugu saptanmigtir. Kanamaya egilim ve dentinogene-
zis imperfekta mevcudiyeti, laringoskopi ve entiibasyon
sirasinda kanamaya egilimi artirir. Kan kaybinin fazla
oldugu operasyonlarda kanama egiliminin olmasi, intra-
operatif mortaliteyi artirmaktadir (7). Hastamizin pre-
operatif koagiilasyon profilinin normal olmasi, dis yapi-
sinda problem olmamasi ve operasyonun kan kaybi aci-
sindan riskli olmamasi bize bu konuda avantaj saglamis-
tir. Bununla birlikte g6z i¢ine olan minor kanamalarin
Onlenmesi i¢in hastanin kan basinci yakin takip edilmis,
kan basinci stabil seyrettigi icin miidahaleye gerek kal-
mamuigtir.

OI'li hastalarda intraoperatif 1s1 artig1 ve metabolik
asidoz bildiren yayinlar mevcuttur. Bazi otorler bu duru-
mu malign hipertermi ile iliskilendirken, bazilar1 bu du-
rumu artmig metabolik hiza baglamaktadirlar (8,9).
Anestezi uygulamamiz sirasinda anestezik ajan olarak
malign hipertermiyi tetikleme riski olan inhalasyon
anestezikleri, siiksinilkolin ve antikolinerjik ilaglar kul-
lanilmamustir. Literatiirde O1’li hastalarda TIVA kullani-
minin onerildigi olgular mevcuttur (2-5). Hastamizda
anestezi idamesi propofol, fentanil ile total intravendz
anestezi (TIVA) uygulanarak saglanmistir. Hastamizin
preoperatif viicut 1si1s1 normal olup, operasyon sirasinda
viicut 1s1s1 ve end-tidal CO, degerlerinde artis gozlen-
memistir.

Solunumsal ve kardiyak problemler, O’ li hastalarda
mortalite ve morbiditeyi etkileyen 6nemli faktorlerdir.
Kifoskolyoz gibi anomaliler solunum yetmezIigi ve kor
pulmonale ile sonuclanabilirler. Bu hastalarda mitral ve
aortik kapak yetmezligi, aort kokii dilatasyonu, atrial
veya ventrikiiler septal defekt goriilebilir. Preoperatif
EKO yapilmali ve valviiler tutulumu olanlarda endokar-
dit i¢in antibiyotik proflaksisi uygulanmalidir (1,10).
Hastamizin preoperatif EKO’su normaldir. Solunum
fonksiyon testleri ise hasta koopere olamadigi icin yapi-
lamamagtir.

Sonug olarak, genel anestezi uygulanacak olan OI’li
hastalarda ayrintili preoperatif degerlendirmenin yapil-
masi, zor havayoluna karg1 gerekli 6nlemlerin alinmasi,
dikkatli pozisyon verilmesi ve intraoperatif hipertermi
olasiligimin goz oniinde tutulmasi vurgulanmasi gereken
noktalardir.
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