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ÖZET
Spinal musküler atrofi (SMA) spinal kordun ön boynuz hücrelerinin ilerleyici dejenerasyonu sonucu oluflan kronik bir

nöromusküler hastal›kt›r. Hastal›¤›n klinik özellikleri alt ekstremitenin proksimal kaslar›n›n güçsüzlü¤ünden disfaji ve solunum
yetmezli¤ine kadar ilerleyen bir seyir gösterebilmektedir. SMA’l› hastalardaki anestezi uygulamalar› hastalarda de¤iflik evrelerde
bulunabilen solunum yetmezli¤i, havayolu yönetimindeki zorluk ve nöromusküler bloker kullan›m›ndaki k›s›tlamalar gibi çeflitli
problemleri içermektedir. Biz bu olgu sunumunda sezaryen operasyonu için anestezi yöntemi olarak kombine spinal epidural
anestezi yöntemini kulland›¤›m›z bir hastam›z› sunmay› amaçlad›k. 

ANAHTAR KEL‹MELER: Spinal Musküler Atrofi; Sezaryen; Kombine Spinal Epidural Anestezi

SUMMARY
Spinal muscular atrophy (SMA) is a chronic neuromuscular disorder due to progressive degeneration of anterior horn cells of

the spinal cord. The clinical features ranged from weakness of proximal muscles of the lower limb to dysphagia and respiratory
dysfunction.  The demands of the anesthetic management of the patients with SMA are challenging due to respiratory dysfunction,
difficult airway management, and limitations of the use of neuromuscular blocking agents. In this case report, we aimed to discuss
the anesthetic management for caesarean section in a parturient with Spinal Muscular Atrophy type III. We used combined spinal
epidural anesthesia.
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G‹R‹fi

Spinal Musküler Atrofi (SMA) spinal kordun anteri-
or boynuz hücrelerinin ilerleyici dejenerasyonu sonucu
oluflan, iskelet kaslar›nda ilerleyici güçsüzlük ve atrofiy-
le seyreden kronik bir motor nöron hastal›¤›d›r. Hastal›-
¤›n insidans› 1/6.000–1/10.000 aras›ndad›r ve pediatrik
nöromusküler hastal›klar aras›nda s›kl›k bak›m›ndan
Duchenne musküler distrofisinden, mortalite bak›m›n-

dan ise kistik fibrozisten sonra gelmektedir. Hastalar›n
yaklafl›k %98’i otozomal resesif, geri kalan› ise otozo-
mal dominant veya nadiren X’e ba¤l› geçifl gösteren ka-
l›t›ma sahiptir (1). 

SMA,  Survival motor geni 1’de olan homozigot bir
delesyon sonucu ortaya ç›kar ve alt motor nöron lezyon-
lar› ile beraberdir. ‹skelet kas›ndaki ilerleyici güçsüzlük
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ve atrofi alt ekstremitelerdeki proksimal kaslar baflta ol-
mak üzere üst ekstremite ve solunuma yard›mc› kas
gruplar›n› etkileyerek kas güçsüzlü¤ünden, yürüme bo-
zuklu¤u veya yürüyememe ve ileri durumlarda solunum
yetmezli¤i ve ölümle sonuçlanabilir. Omurga deformite-
lerinin s›kl›kla efllik etti¤i olgular›n yaklafl›k %20’nde
kraniyal sinirlerin (V, VII, IX, XII) tutulumuyla bulbar
disfonksiyon ve disfaji geliflmektedir. Hastalarda mental
durum, duyu, otonomik ve sfinkter fonksiyonlar› ise
normaldir (1). 

Genellikle çocukluk ça¤›nda yap›lan kas biyopsisi
ve genetik çal›flmalarla tan› konan SMA hastal›¤›, Ulus-
lararas› SMA birli¤i taraf›ndan klinik bulgular›n fliddeti,
hastal›¤›n bafllang›ç yafl› ve genetik çal›flmalar eflli¤inde
4 tipte s›n›flanm›flt›r (Tablo I). Bunlar›n aras›nda infantil
dönemde belirtileri ortaya ç›kan ve hastalar›n erken yafl-
ta kaybedildi¤i SMA Tip I ve II’nin aksine, SMA Tip III
(Kugelberg–Welander hastal›¤›) ve IV’de hastalar çeflitli
fiziksel k›s›tlamalar olmakla beraber ileri yafllara kadar
yaflayabilmektedirler (2). 

Günümüzde SMA’n›n tedavisi bulunmamaktad›r.
Ancak kontraktür oluflmas›n›n önlenmesi, eklem stabili-
tesinin devam ettirilmesi ve solunum fonksiyonlar›n›n
artt›r›lmas› için fizyoterapi ve ortopedik müdahaleler
uygulanmaktad›r. 

SMA’l› hastalarda anestezi uygulamalar› genellikle
biyopsi ve radyolojik incelemeler gibi tan› testlerinin
yan› s›ra skolyoz cerrahisi baflta olmak üzere çeflitli de-
formitelerin düzeltilmesi amac›yla uygulanan ortopedik
cerrahi ifllemler için yap›l›r. ‹lerleyici kas güçsüzlü¤ü-
nün solunum fonksiyonlar›n› olumsuz etkilemesi, hava-
yolu güvenli¤inin sa¤lanmas›nda güçlükler ve nöromus-
küler bloke edici ajanlar›n kullan›m›ndaki k›s›tlamalar
SMA’l› hastalar›n anestezisinde karfl›lafl›labilecek çeflitli
sorunlar›n bafl›nda gelmektedir (3). 

Bu olgu sunumunda, SMA Tip III hastal›¤›na sahip
bir gebede sezaryen operasyonu için gerçeklefltirilen
anestezi uygulamas›n›n tart›fl›lmas› amaçlanm›flt›r.

OLGU SUNUMU

‹lk çocu¤una 38 haftal›k gebe olan, 24 yafl›nda, 154
cm uzunluk ve 67 kg a¤›rl›¤›ndaki hasta ile planl› sezar-
yen operasyonu nedeniyle anestezi uygulamas› için gö-
rüflme yap›ld›. Hastan›n tan›s›, hasta 8 ayl›k iken yap›lan
kas biyopsisi ile konmufltu. Yap›lan fizik muayenesinde
alt ekstremitelerinde bilateral proksimal kas güçsüzlü¤ü
mevcuttu (kas gücü 4/5). Hasta desteksiz yürüyebilmek-
le beraber, yürüme mesafesi k›salm›flt›. Yutma ve sfink-
ter fonksiyonlar› normal iken solunum fonksiyonlar›nda
hafif derecede restriktif bozukluk mevcuttu. Omurga de-
formitesi bulunmamaktayd›. Gebelik normal bir seyirde
ilerlemekle beraber, gebeli¤in 5. ay›ndan itibaren hasta-
n›n alt ekstremitelerindeki güçsüzlü¤ün biraz daha artt›-
¤› ö¤renildi. Elektromiyografide denervasyon ve reiner-
vasyon saptan›rken, motor sinir iletim h›zlar› normaldi. 

Hastan›n mevcut kas güçsüzlü¤ünün normal do¤uma
aktif olarak kat›l›m›n› engelleyerek do¤um eyleminin
uzamas›na ve bunun da anne ve bebe¤ini risk alt›na ala-
ca¤› düflünülerek planl› bir sezaryen operasyonu uygu-
lanmas›na karar verilmiflti. Hastaya bu hasta grubunda
genel anestezinin muhtemel olumsuz etkilerinden koru-
mak amac›yla kombine spinal epidural anestezi yönte-
minin uygulanmas› önerildi ve hastan›n onam› al›nd›.

Hasta operasyon için ameliyat salonuna al›nmadan 1
saat önce 2 adet 16 G periferik venöz damaryolu aç›ld›.
1000 ml ringer laktat solüsyonu ve 50 mg ranitidin ve
10 mg metoklopramid intravenöz yoldan verildi. Ope-
rasyon salonunda monitörizasyon, yüz maskesi ile oksi-
jen deste¤i, oturur pozisyon verilmesi, steril boyanma
ve örtünmeyi takiben L4-L5 intervertebral aral›ktan, di-
renç kayb› tekni¤i kullan›larak subaraknoid aral›¤a 10
mg %0,5’lik hiperbarik bupivakain ve 25 mikrogram
fentanil verilerek kombine spinal epidural anestezi uy-
guland›. Hasta bafl› 15 derece yükseltilecek biçimde su-
pin pozisyona al›nd›. Duyusal blok so¤uk testi ve pin-
prick testi ile motor blok ise Bromage skorlamas› ile de-
¤erlendirildi. Yeterli duyusal blo¤un (T6 dermatom sevi-
yesi, bilateral) sa¤land›¤› tespit edildikten sonra cerrahi-

Tablo I. Spinal Müsküler Atrofi: S›n›fland›rma ve Temel Klinik Özellikler

Tip Bafllang›ç Klinik Özellikler Prognoz ve
Zaman› beklenen yaflam süresi

I (Akut infantil form, < 6 ay ‹leri derecede kas güçsüzlü¤ü, hipotoni, bulbar disfonksiyon, Kötü, <2y›l
Werdning – Hoffman hastal›¤›) omurga deformiteleri, solunum yetmezli¤i.

II (Kronik infantil form) 6-18 ay Orta derecede kas güçsüzlü¤ü, solunum sistemi enfeksiyonlar›na duyarl›l›k, Orta, 10-40 y›l

omurga deformiteleri, sadece destekle oturabilir, yürüyemez.

III (Kronik juvenil form, >18 ay Hafif derecede kas güçsüzlü¤ü, hafif restriktif akci¤er hastal›¤›, Normal yaflam süresi
Kugelberg – Welander sendromu) omurga deformiteleri  olabilir veya olmayabilir, güçlükle yürüyebilir,

yürüme mesafesinde azalma mevcuttur

IV (Yetiflkin bafllang›ç formu) >30 yafl Hafif derecede kas güçsüzlü¤ü, kollarda ve bacaklarda hafif derecede Normal yaflam süresi
güçsüzlük, normal olarak yürüyebilir.
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yol açar ve bu da nondepolarizan kas gevfletici ajanlara
karfl› afl›r› duyarl›l›¤a yol açarak etkilerinin uzamas›na
neden olmaktad›r. Nondepolarizan kas gevfletici kullan›-
lan hastalar›n büyük bir ço¤unlu¤unda postoperatif dö-
nemde uzun süre yo¤un bak›m ünitesinde mekanik ven-
tilatör ile solunum deste¤ine ihtiyaç duyuldu¤u bildiril-
mifltir. Bu nedenle, genel anestezi uygulamalar›nda kas
gevfletici ajan kullan›lmamas› tavsiye edilmektedir (9).
Nondepolarizan kas gevfletici kullan›lmas› zorunlu ola-
bilecek vakalarda; roküronyum gibi steroid yap›l› non-
depolarizan kas gevfleticileri seçici flekilde ba¤layarak
etkilerini kald›rmak üzere tasarlanm›fl yeni bir ilaç olan
sugammadeksin SMA’l› hastalarda kullan›ld›¤› bildiril-
mifltir (10).

SMA’deki kas denervasyonu asetil kolin reseptörle-
rinin say›s›, yüzey alan› ve agonistlere karfl› duyarl›l›¤›-
n›n›n artmas›na yol açar. Depolarizan kas gevfletici ajan
olan süksinil kolin kullan›m› ile denerve kaslar›n rab-
domyolizi ve kas hücresi içindeki potasyumun plazmaya
geçmesiyle fliddetli hiperkalemiyle sonuçlanmaktad›r (11).

SMA’li hastalarda genel anestezi uygulamalar›ndaki
olas› risklerden hastam›z› korumak için ve yine hasta-
m›zda omurga deformitesi ve skolyoz cerrahisi hikayesi
olmad›¤›ndan rejyonal anestezi uygulamas›n›n baflar›l›
olaca¤›n› düflündük ve anestezi yöntemi olarak kombine
spinal epidural (KSE) anestezi yöntemini uygulamay›
tercih ettik. Literatürde iki ayr› olgu sunumunda, daha
önce omurga deformitesi nedeniyle skolyoz cerrahisi
uygulanm›fl SMA’l› iki hastada sezaryen anestezisi için
öncelikle spinal anestezi yöntemi denenmifl, ancak bafla-
r›s›z olunmas› üzerine genel anestezi uygulanm›flt›r
(5,12). Buettnerr ise skolyoz cerrahisi geçiren SMA’l›
bir gebede epidural anestezinin baflar›s›z olmas›na ra¤-
men baflar›l› spinal anestezi gerçeklefltirdi¤ini bildirmifl-
tir (13). Harris ve Moaz ise skolyoz cerrahisi hikayesi
olmayan SMA’l› iki k›z kardefle sezaryen operasyonu
için 2,6 ml %0,5’lik (13 mg) hiperbarik bupivakaine 0,1
mg morfin ekleyerek baflar›l› spinal anestezi gerçeklefl-
tirdiklerini bildirmifllerdir (14). Yine literatürde sezaryen
anestezisi ve do¤um analjezisi için baflar›l› epidural
anestezi/analjezi yöntemlerinin kullan›ld›¤›na dair ra-
porlar mevcuttur (15). 

Biz KSE anestezi uygulamam›zda intratekal aral›¤a
klini¤imizde s›kl›kla kulland›¤›m›z miktar olan 10 mg
hiperbarik bupivakain ve 25 mikrogram fentanil uygula-
d›k. Bu doz duyusal blok seviyesinin T6 dermatom sevi-
yesine ulaflmas›n› sa¤lamakla beraber, seviyenin daha
da yükselmesine yol açmamaktad›r. Bunun yan› s›ra,
spinal anestezide duyusal blo¤un düflük seviyede kalma-
s› durumunda epidural aral›ktan lokal anestezik madde
uygulanarak duyusal blok seviyesini istenilen seviyeye

ye izin verildi. Cerrahinin bafllamas›ndan 4 dakika sonra
do¤an ve 1. ve 5. dakikalardaki APGAR skoru 10 olan
3150 gram a¤›rl›¤›ndaki k›z çocu¤un yenido¤an ünitesi-
ne gönderilmesinden yaklafl›k 35 dakika sonra operas-
yon sona erdi. 

Operasyon sonunda hasta yaklafl›k 30 dakika kadar
anestezi sonras› bak›m ünitesinde takip edildi vital bul-
gular›n›n stabil olmas› üzerine servise taburcu edildi.
Serviste yaklafl›k 70 dakika sonra motor blo¤u sona
eren, duyusal blo¤u T12 dermatom seviyesinde olan has-
taya 76 ml serum fizyolojik solüsyonuna 20 ml %0,5’lik
bupivakain (100 mg) ve 4 ml fentanil (200 mikrogram)
konarak haz›rlanan hasta kontrollü epidural analjezi ci-
haz› ile postoperatif analjezi baflland›. (‹nfüzyon h›z› 4
ml saat-1, bolus 4 ml ve kilitli kalma süresi 30 dakika).
24 saat süresince VAS skoru 3’ün alt›nda olan, herhangi
bir komplikasyon geliflmeyen ve vital bulgular› stabil
seyreden annenin epidural kateteri çekildi. Anne ve be-
be¤i 26. saatte hastaneden taburcu edildiler.  

TARTIfiMA

SMA hastalar›nda inspiratuar solunum kaslar›n›n
kronik güçsüzlü¤ü ve hastalar›n bir k›sm›nda bulunan
omurga deformitelerinin varl›¤› sonucunda çeflitli dere-
celerde restriktif akci¤er hastal›¤› mevcuttur. Laringeal
kaslardaki güçsüzlük ise yutma fonksiyonunu olumsuz
olarak etkiledi¤inden, orofaringeal veya gastrik sekres-
yonlar›n temizlenmesinde azalmayla orofaringeal aspi-
rasyon riski artm›flt›r. Akci¤er rezervlerinin azalmas› ve
sekresyonlar›n temizlenememesi postoperatif dönemde
tekrarlayan pnömonilere yol açabilmektedir. Bu nedenle
sekresyonlar›n temizlenmesini artt›rmak amac›yla yeter-
li hidrasyon ve mukolitiklerin kullan›lmas› gerekebil-
mektedir (1-3). 

Gebelikte büyüyen uterusun etkisiyle geliflen akci¤er
kapasitesindeki azalman›n SMA’l› hastalarda genellikle
mevcut olan restriktif akci¤er hastal›¤›na eklenmesiyle
solunum fonksiyonlar›nda gerileme oldu¤u tespit edil-
mifltir. Bunun yan› s›ra, SMA’l› hastalarda gebelik; kas
güçsüzlü¤ünün ikinci trimesterden sonra artmas›; erken
do¤um, uzam›fl do¤um eylemi ve iyileflmede gecikme
gibi durumlarla olumsuz bir seyire yol açabilmektedir (4).

Bulbar disfonksiyon ve servikal omurga de¤ifliklik-
leri sonucundaki omurga hareketlerindeki k›s›tl›l›k bu
grup hastalar›n endotrakeal entübasyonun güç olmas›na
yol açabilmektedir. Literatürde bu grup hastalar›n bir
k›sm›nda endotrakeal entübasyonun fiberoptik bronkos-
kopi eflli¤inde gerçeklefltirilebildi¤i bildirilmifltir (5-8). 

SMA hastal›¤›nda nöromüsküler bileflkenin son pla-
¤›ndaki asetilkolin dansitesindeki azalma kolinasetilt-
ransferaz ve asetilkolinesteraz sekresyonunda azalmaya
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ulaflt›rmak mümkün olabilmektedir. Bu gibi hastalarda
k›sa boy ve kombine spinal epidural blok yap›lmas› göz
önüne al›nd›¤›nda muhtemel komplikasyonlar›n önlene-
bilmesi amac›yla spinal aral›¤a lokal anestezik daha da
düflük doz uygulanabilir ve duyusal blok düflük oldu-
¤unda epidural kateterden lokal anestezik uygulanarak
duyusal blok seviyesi yükseltilebilir. Yine epidural hasta
kontrollü analjezi uygulamas›yla kaliteli bir postoperatif
analjezi sa¤lanm›flt›r. 

SMA hasta grubunda dikkat çekici bir baflka unsur
da, nöromusküler hastal›klar aras›nda SMA’n›n otono-
mik disfonksiyonla beraber olmamas›n›n, rejyonal anes-
teziden kaynaklanan sempatik blok durumunun kan ba-
s›nc›n›n kontrol alt›na al›nma güçlü¤üne katk›da bulun-
mamas›d›r (16).  

Günümüzde tedavisi bulunmayan SMA'l› hastalarda
anestezi uygulamalar›na dair literatürde kontrollü bir ça-
l›flma bulunmamaktad›r. Az say›daki olgu sunumlar› in-
celendi¤inde, endotrakeal entübasyon gerektiren genel
anestezi uygulamalar›nda kas gevfletici kullan›lmas›n-
dan kaç›n›ld›¤› ve total intravenöz anestezinin tercih
edildi¤i dikkat çekmektedir. Rejyonal anestezi uygula-
malar›na dair raporlarda ise uzun dönem hasta takiple-
rinde herhangi bir komplikasyon bildirilmemifltir (16).
Biz SMA'l› gebe hastalarda sezaryen anestezisi için rej-
yonal anestezi yöntemlerinin genel anesteziye k›yasla
daha güvenilir bir tercih olabilece¤ini düflünmekteyiz. 
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