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ÖZET
Osteogenezis imperfekta, kemik k›r›klar›na karfl› afl›r› yatk›nl›k ve geliflme gerili¤inin yan› s›ra difller, skleralar ve ligamentler

gibi di¤er ba¤ dokular›n›n de¤iflken tutulumuyla karakterize nadir bir herediter hastal›kt›r. Osteogenezis imperfektal› hastalarda
zor entübasyon, trakeal entübasyonla olan potansiyel servikal veya mandibular k›r›k riski, pozisyon de¤ifliklikleri s›ras›ndaki
kemik k›r›klar› ve torasik deformiteye ba¤l› solunumsal fonksiyon bozuklu¤u nedeniyle genel anestezi uygulamas› dikkatli bir flek-
ilde yürütülmelidir.
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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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G‹R‹fi

Osteogenezis imperfekta (O‹), nadir görülen otozo-
mal kal›t›ml› bir ba¤ dokusu hastal›¤›d›r. Canl› do¤um-
larda insidans›, 1:20000- 1:50000 olarak bildirilmekte-
dir. Bu hastalarda temel problem, Tip I kollajen genle-
rindeki spesifik mutasyona ba¤l›d›r. O‹, klinik seyir ve
bulgulara göre 4 tipe ayr›lm›flt›r. Tip II O‹‘ li hastalar
intrauterin veya yaflam›n ilk günlerinde kaybedilirken,
Tip III O‹‘ li hastalar ciddi ve ilerleyici pulmoner tutulu-
ma ba¤l› olarak 2.-4. dekatta yaflamlar›n› yitirirler. Yal-
n›zca Tip I ve Tip IV O‹ tan›s› alan hastalar normal ya-
flam süresine sahiptir. O‹ tan›s› alan hastalarda, tekrarla-
yan kemik k›r›klar› nedeniyle uygulanacak cerrahi giri-
flim için anestezi gerekir (1,2).

O‹’ li hastalarda anestezi uygulamas› çeflitli zorluklar
tafl›r. Zor ventilasyon, zor entübasyon, difl, mandibula
k›r›klar›, servikal travma riski, artm›fl kanama e¤ilimi,
pozisyon verme güçlü¤ü, malign veya malign olmayan
hipertermi riski, kifoskolyoza ba¤l› solunum yetmezli¤i,
iflitme kayb›na ba¤l› iletiflim güçlü¤ü, aort ve mitral ka-
pak tutulumu anestezi uygulanacak olan hastalarda dik-
katle irdelenmesi gereken problemlerdir (1-3). Biz, bu
olgu sunumumuzda retina dekolman› nedeniyle vitrore-
tinal cerrahi giriflim uygulanan O‹’ li eriflkin bir hastada-
ki anestezik yaklafl›m› sunmay› amaçlad›k. 

OLGU SUNUMU

Otuz bir yafl›nda, 29 kg a¤›rl›¤›nda ve 105 cm bo-
yundaki Tip IV O‹ tan›l› erkek hastada, sol retina dekol-
man› nedeniyle vitroretinal cerrahi planland›. Hastan›n
özgeçmiflinde do¤umdan itibaren ekstremitelerde var
olan k›sal›k ve tekrarlayan kemik k›r›klar› dikkati çek-
mekteydi.  Preoperatif fizik muayenede k›sa boy, gelifl-
me gerili¤i, k›sa boyun, kifoskolyoz ve hem alt hem de
üst  ekstremitelerde  k›sal›k ve flekil bozuklu¤u saptand›
(Resim 1). Hastan›n difl yap›s›nda bozukluk mevcut de-
¤ildi. Modifiye Mallampati skoru 2 olmakla birlikte ti-
romental mesafesi 5.5 cm ve boyun ekstansiyonu k›s›tl›
olarak de¤erlendirildi. Hastan›n iflitme problemi olmad›-
¤›ndan iletiflim güçlü¤ü çekilmedi. Ekokardiyografide
(EKO) herhangi bir valvüler patoloji saptanmad›. PA
grafi kemik bulgular hariç normaldi. Preoperatif al›nan
kan gaz›nda pH: 7.48, PaCO2: 32 mmHg, PaO2: 96
mmHg, HCO3: 23.2 mmol L-1, BE: 0.5 mmol L-1 olarak
saptand›. Solunum fonksiyon testleri, hasta koopere ola-
mad›¤› için yap›lamad›. Hastan›n tam kan say›m›, ko-
agülasyon profili ve biyokimyasal de¤erleri normaldi.

Premedikasyon uygulanmayan hasta operasyon oda-
s›na al›nd› ve dikkatli bir flekilde operasyon masas›na
yat›r›ld›. Temas noktalar› silikon yast›k ve kompreslerle
desteklendi. Sol el s›rt›ndan 20 G branül ile damar yolu
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aç›ld› ve 10 mL kg-1 sa-1 h›zda Isolyte-S infüzyonuna
baflland›. Elektrokardiyogram, puls oksimetre ile moni-
torizasyon yap›ld›. Digital termometre ile aksiller vücut
›s›s› 37.2 °C olarak ölçüldü. % 1’lik lidokain ile lokal
anesteziyi takiben sol radial arter kanüle edildi. Hasta-
n›n bafllang›ç  kalp h›z› 80 at›m dk-1, arteriyel kan bas›n-
c› 100 / 55 mmHg ve periferik oksijen saturasyonu
(SpO2) % 97 olarak saptand›. 7-7.5 mm iç çapl› endotra-
keal tüplerin yan› s›ra gum elastik buji, stile, 3 numara
klasik LMA (laryngeal mask airway) ve ILMA (intuba-
ting laryngeal mask airway) haz›r bulunduruldu. Üç da-
kika preoksijenasyonu takiben 1 µg kg-1 dozda fentanil
ve 2 mg kg-1 dozda propofol iv olarak yap›ld›. Hastan›n
maske ile ventilasyonunun rahat oldu¤u görüldükten
sonra 0.6 mg kg-1 dozda rokuronyum uyguland› ve 90
saniye sonra entübasyona geçildi. Bafl nötral pozisyonda
iken 3 numara Macintosh bleyd ile laringoskopi uygu-
land›. Hastan›n Cormack-Lehane skoru Grade II olarak
de¤erlendirildi. Optimal eksternal laringeal manüplas-
yon ile skor Grade I oldu ve 7 mm endotrakeal tüp ilk
denemede trakeaya yerlefltirildi. Tüpün yeri oskültasyon

ve kapnografi ile do¤ruland›. Mekanik ventilasyon, 14
cmH2O (yaklafl›k tidal volüm 210 mL) ile bas›nç kont-
rollü modda, inspirasyon:ekspirasyon oran›= 1 / 2, ak›m
h›z›= 30 L dk-1 ve solunum say›s› end-tidal CO2 de¤eri
35-42 mmHg olacak flekilde ayarlanarak 4 L dk-1 taze
gaz ak›m›yla devam ettirildi (Drager Primus, Lübeck,
Almanya). Anestezi idamesi % 50 oksijen-hava ve pro-
pofol infüzyonu ile sa¤land›. 10 mg kg-1 sa-1 dozda bafl-
lanan propofol infüzyonu kademeli olarak 6 mg kg-1 sa-1

doza indirildi. Operasyon s›ras›nda üç defa 1 µg kg-1

dozda ek fentanil uyguland›. Yaklafl›k iki saat süren ope-
rasyonda hastan›n oksijen satürasyonu % 98 de¤eri ve
üzerinde seyretti. Hemodinamisi stabil olan hastan›n vü-
cut ›s›s›nda art›fl gözlenmedi. Postoperatif analjezi ama-
c›yla 1 mg kg-1 dozda tramadol (Ultramex ampül, Ade-
ka, Samsun,Türkiye) iv uyguland›. Antiemetik olarak 4
mg ondansetron (Zofer ampül, Adeka, Samsun, Türkiye)
iv yavafl pufle olarak verildi. Operasyon bitiminde yeter-
li spontan solunumu olan hasta derin anestezi s›ras›nda
ekstübe edildi. Bilinci aç›l›p havayolu refleksleri tam
olarak geri döndükten sonra derlenme odas›na al›nd›.

Resim 1. Osteogenezis imperfektal› hastan›n üst ve alt ekstremitelerindeki k›sal›k ve flekil bozuklu¤u görülmektedir.
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rahi giriflim geçirdi¤inden uyan›k ekstübasyon göz içi
bas›nc›n› art›rarak retinal y›rt›lmaya neden olabilece¤i
için ekstübasyon ifllemi, derin anestezi s›ras›nda uygu-
lanm›flt›r. Hastam›zda ventilasyon ve entübasyon prob-
lemi yaflanmad›¤› için bu uygulama yap›labilmifltir.

O‹’li hastalarda % 10-30 oran›nda koagülasyon bo-
zuklu¤u saptanm›flt›r. Kanamaya e¤ilim ve dentinogene-
zis imperfekta mevcudiyeti, laringoskopi ve entübasyon
s›ras›nda kanamaya e¤ilimi art›r›r. Kan kayb›n›n fazla
oldu¤u operasyonlarda kanama e¤iliminin olmas›, intra-
operatif mortaliteyi art›rmaktad›r (7). Hastam›z›n pre-
operatif koagülasyon profilinin normal olmas›, difl yap›-
s›nda problem olmamas› ve operasyonun kan kayb› aç›-
s›ndan riskli olmamas› bize bu konuda avantaj sa¤lam›fl-
t›r. Bununla birlikte göz içine olan minör kanamalar›n
önlenmesi için hastan›n kan bas›nc› yak›n takip edilmifl,
kan bas›nc› stabil seyretti¤i için müdahaleye gerek kal-
mam›flt›r. 

O‹’li hastalarda intraoperatif ›s› art›fl› ve metabolik
asidoz bildiren yay›nlar mevcuttur. Baz› otörler bu duru-
mu malign hipertermi ile iliflkilendirken, baz›lar› bu du-
rumu artm›fl metabolik h›za ba¤lamaktad›rlar (8,9).
Anestezi uygulamam›z s›ras›nda anestezik ajan olarak
malign hipertermiyi tetikleme riski olan inhalasyon
anestezikleri, süksinilkolin ve antikolinerjik ilaçlar kul-
lan›lmam›flt›r. Literatürde O‹’li hastalarda T‹VA kullan›-
m›n›n önerildi¤i olgular mevcuttur (2-5). Hastam›zda
anestezi idamesi propofol, fentanil ile total intravenöz
anestezi (T‹VA) uygulanarak sa¤lanm›flt›r. Hastam›z›n
preoperatif vücut ›s›s› normal olup, operasyon s›ras›nda
vücut ›s›s› ve end-tidal CO2 de¤erlerinde art›fl gözlen-
memifltir. 

Solunumsal ve kardiyak problemler, O‹’ li hastalarda
mortalite ve morbiditeyi etkileyen önemli faktörlerdir.
Kifoskolyoz gibi anomaliler solunum yetmezli¤i ve kor
pulmonale ile sonuçlanabilirler. Bu hastalarda mitral ve
aortik kapak yetmezli¤i, aort kökü dilatasyonu, atrial
veya ventriküler septal defekt görülebilir. Preoperatif
EKO yap›lmal› ve valvüler tutulumu olanlarda endokar-
dit için antibiyotik proflaksisi uygulanmal›d›r (1,10).
Hastam›z›n preoperatif EKO’su normaldir. Solunum
fonksiyon testleri ise hasta koopere olamad›¤› için yap›-
lamam›flt›r. 

Sonuç olarak, genel anestezi uygulanacak olan O‹’li
hastalarda ayr›nt›l› preoperatif de¤erlendirmenin yap›l-
mas›, zor havayoluna karfl› gerekli önlemlerin al›nmas›,
dikkatli pozisyon verilmesi ve intraoperatif hipertermi
olas›l›¤›n›n göz önünde tutulmas› vurgulanmas› gereken
noktalard›r. 

Operasyon s›ras›nda ve derlenme odas›nda al›nan kan
gaz› de¤erlerinin normal s›n›rlarda oldu¤u görüldü. Has-
ta Modifiye Aldrete Skoru 10 olduktan sonra derlenme
odas›ndan servise al›nd› ve iki gün sonra problemsiz
olarak taburcu edildi. 

TARTIfiMA

O‹’li hastalar çocukluk ça¤›ndan itibaren baflta ke-
mik k›r›klar› olmak üzere de¤iflik nedenlerle cerrahi
operasyona ve anestezi uygulamas›na ihtiyaç duyarlar.
O‹, hem nadir görülen bir hastal›k olmas› hem de anes-
tezik aç›dan özelliklere sahip olmas› nedeniyle aneste-
zistlerin haz›rl›kl› olmalar› gereken bir durumdur (1-3).

Bu hastalarda çok k›r›lgan olan kemik yap›lar, pozis-
yon verme ifllemini ve özellikle entübasyon giriflimini
zorlaflt›r›r. K›sa boyun, k›s›tl› boyun hareketi, gö¤üs de-
formitesi, frajil dokular ve anormal difl yap›s› nedeniyle
olas› zor entübasyona karfl› gerekli önlemler al›nmal›d›r.
Literatürde operasyonun türüne ve süresine göre LMA
ile havayolu sa¤lanan O‹’l› hastalar mevcuttur (2,4,5).
LMA uygulamas› endotrakeal entübasyona göre daha az
invaziv olmakla birlikte, havayolunu gastrik aspirasyon-
dan korumaz (6), bununla birlikte entübasyon s›ras›nda
oluflabilecek kemik ve yumuflak doku travmas›n› önle-
mek için O‹’ li hastalarda LMA uygulamas› tercih edile-
bilmektedir (2,4,5). Hastam›z›n operasyonu her ne kadar
iki saatte tamamlanm›fl olsa da vitroretinal cerrahinin
uzun süresi göz önüne al›narak öncelikle entübasyonun
denenmesine ve baflar›s›z oldu¤u takdirde LMA uygu-
lanmas›na karar verilmifltir. Hastam›z›n boynu k›sa ve
hareketleri k›s›tl› olmas›na ra¤men, maske ile ventilas-
yonun rahat oldu¤u görüldükten sonra kas gevfletici ve-
rilmifltir. Mandibula fraktürü riski nedeniyle maske fazla
bas›nç uygulanmadan tutulmufltur. Servikal fraktür riski
nedeniyle de entübasyon, bafl nötral pozisyonda iken ya-
p›lm›flt›r.

Operasyon s›ras›nda dikkatli pozisyon verilmesi, O‹’
li hastalar için büyük önem tafl›maktad›r. Ekstremite k›-
r›klar› ve servikal k›r›klar› önlemek için hastalar›n ma-
saya temas eden yerleri ve eklem bölgeleri kompreslerle
desteklenmelidir. Bu hastalar gö¤üs deformitesi, eklem-
lerdeki flekil bozuklu¤u ve hareket k›s›tl›l›¤› nedeniyle
tam olarak supin pozisyonda yatamayabilirler. Bu du-
rumda hastam›zda oldu¤u gibi hastan›n s›rt ve boyun
bölgesi desteklenmelidir (1,2). Hastam›z›n ekstremitele-
rindeki k›sal›k nedeniyle ve manflonun bas›nc› k›r›¤a ne-
den olabilece¤i için arter bas›nc›n›n invaziv olarak mo-
nitörize edilmesine karar verilmifltir. 

O‹’li hastalarda uyan›k ekstübasyon s›ras›nda ortaya
ç›kan ›k›nma ve öksürük refleksi, spontan kemik k›r›kla-
r›na neden olabilmektedir (1). Hastam›z vitroretinal cer-
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