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OLGU SUNUMU — CASE REPORT
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OZET

Spinal muskiiler atrofi (SMA) spinal kordun én boynuz hiicrelerinin ilerleyici dejenerasyonu sonucu olugan kronik bir
noromuskiiler hastaliktir. Hastaligin klinik ézellikleri alt ekstremitenin proksimal kaslarimin giicsiizliigiinden disfaji ve solunum
yetmezligine kadar ilerleyen bir seyir gosterebilmektedir. SMA’ I hastalardaki anestezi uygulamalar: hastalarda degisik evrelerde
bulunabilen solunum yetmezligi, havayolu yonetimindeki zorluk ve noromuskiiler bloker kullanimindaki kisitlamalar gibi cesitli
problemleri icermektedir. Biz bu olgu sunumunda sezaryen operasyonu icin anestezi yontemi olarak kombine spinal epidural
anestezi yontemini kullandigimiz bir hastamizi sunmayi amagladik.

ANAHTAR KELIMELER: Spinal Muskiiler 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 Il1. We used combined spinal
epidural anesthesia.
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GIRIS

Spinal Muskiiler Atrofi (SMA) spinal kordun anteri-
or boynuz hiicrelerinin ilerleyici dejenerasyonu sonucu
olusan, iskelet kaslarinda ilerleyici giicsiizliik ve atrofiy-
le seyreden kronik bir motor néron hastaligidir. Hastali-
&1n insidanst 1/6.000-1/10.000 arasindadir ve pediatrik
noromuskiiler hastaliklar arasinda siklik bakimindan
Duchenne muskiiler distrofisinden, mortalite bakimin-

dan ise kistik fibrozisten sonra gelmektedir. Hastalarin
yaklasik %98’i otozomal resesif, geri kalani ise otozo-
mal dominant veya nadiren X’e bagl gecis gosteren ka-
litima sahiptir (1).

SMA, Survival motor geni 1’de olan homozigot bir
delesyon sonucu ortaya ¢ikar ve alt motor noron lezyon-
lar1 ile beraberdir. Iskelet kasindaki ilerleyici giigsiizliik
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ve atrofi alt ekstremitelerdeki proksimal kaslar basta ol-
mak iizere ilist ekstremite ve solunuma yardimci kas
gruplarini etkileyerek kas gligsiizliigiinden, yiiriime bo-
zuklugu veya yiiriiyememe ve ileri durumlarda solunum
yetmezligi ve oliimle sonuclanabilir. Omurga deformite-
lerinin siklikla eglik ettigi olgularin yaklasik %20’nde
kraniyal sinirlerin (V, VII, IX, XII) tutulumuyla bulbar
disfonksiyon ve disfaji gelismektedir. Hastalarda mental
durum, duyu, otonomik ve sfinkter fonksiyonlar1 ise
normaldir (1).

Genellikle cocukluk caginda yapilan kas biyopsisi
ve genetik caligmalarla tani1 konan SMA hastaligi, Ulus-
lararast SMA birligi tarafindan klinik bulgularin siddeti,
hastaligin baglangic yas1 ve genetik ¢alismalar esliginde
4 tipte stniflanmistir (Tablo I). Bunlarin arasinda infantil
donemde belirtileri ortaya ¢ikan ve hastalarin erken yas-
ta kaybedildigi SMA Tip I ve II’nin aksine, SMA Tip III
(Kugelberg—Welander hastaligi) ve IV de hastalar ¢esitli
fiziksel kisitlamalar olmakla beraber ileri yaslara kadar
yasayabilmektedirler (2).

Giiniimiizde SMA’nin tedavisi bulunmamaktadir.
Ancak kontraktiir olusmasinin 6nlenmesi, eklem stabili-
tesinin devam ettirilmesi ve solunum fonksiyonlarinin
arttirilmasi i¢in fizyoterapi ve ortopedik miidahaleler
uygulanmaktadir.

SMA’l6 hastalarda anestezi uygulamalar1 genellikle
biyopsi ve radyolojik incelemeler gibi tani testlerinin
yan1 sira skolyoz cerrahisi basta olmak iizere cesitli de-
formitelerin diizeltilmesi amaciyla uygulanan ortopedik
cerrahi islemler icin yapilir. Ilerleyici kas giicsiizliigii-
niin solunum fonksiyonlarim1 olumsuz etkilemesi, hava-
yolu giivenliginin saglanmasinda gii¢gliikler ve néromus-
kiiler bloke edici ajanlarin kullanimindaki kisitlamalar
SMA’1 hastalarin anestezisinde karsilagilabilecek cesitli
sorunlarin basinda gelmektedir (3).

Bu olgu sunumunda, SMA Tip III hastaligina sahip
bir gebede sezaryen operasyonu i¢in gerceklestirilen
anestezi uygulamasinin tartisilmasi amaclanmigtir.

Tablo 1. Spinal Miiskiiler Atrofi: Simflandirma ve Temel Klinik Ozellikler
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OLGU SUNUMU

Ik ¢ocuguna 38 haftalik gebe olan, 24 yasinda, 154
cm uzunluk ve 67 kg agirligindaki hasta ile planl sezar-
yen operasyonu nedeniyle anestezi uygulamasi i¢in go-
riisme yapildi. Hastanin tanisi, hasta 8 aylik iken yapilan
kas biyopsisi ile konmustu. Yapilan fizik muayenesinde
alt ekstremitelerinde bilateral proksimal kas giicsiizliigii
mevcuttu (kas giicii 4/5). Hasta desteksiz yiirliyebilmek-
le beraber, ylirlime mesafesi kisalmisti. Yatma ve sfink-
ter fonksiyonlari normal iken solunum fonksiyonlarinda
hafif derecede restriktif bozukluk mevcuttu. Omurga de-
formitesi bulunmamaktaydi. Gebelik normal bir seyirde
ilerlemekle beraber, gebelifin 5. ayindan itibaren hasta-
nin alt ekstremitelerindeki gii¢siizliigilin biraz daha artti-
&1 ogrenildi. Elektromiyografide denervasyon ve reiner-
vasyon saptanirken, motor sinir iletim hizlar1 normaldi.

Hastanin mevcut kas gii¢siizliigliniin normal doguma
aktif olarak katilimini engelleyerek dogum eyleminin
uzamasina ve bunun da anne ve bebegini risk altina ala-
cag1 diisiiniilerek planli bir sezaryen operasyonu uygu-
lanmasina karar verilmigti. Hastaya bu hasta grubunda
genel anestezinin muhtemel olumsuz etkilerinden koru-
mak amaciyla kombine spinal epidural anestezi yonte-
minin uygulanmasi 6nerildi ve hastanin onami alindi.

Hasta operasyon i¢in ameliyat salonuna alinmadan 1
saat once 2 adet 16 G periferik venéz damaryolu agildi.
1000 ml ringer laktat soliisyonu ve 50 mg ranitidin ve
10 mg metoklopramid intraven6z yoldan verildi. Ope-
rasyon salonunda monitorizasyon, yiiz maskesi ile oksi-
jen destegi, oturur pozisyon verilmesi, steril boyanma
ve Ortiinmeyi takiben L,-Ls intervertebral araliktan, di-
reng kaybi teknigi kullanilarak subaraknoid araliga 10
mg %0,5’lik hiperbarik bupivakain ve 25 mikrogram
fentanil verilerek kombine spinal epidural anestezi uy-
gulandi. Hasta bas1 15 derece yiikseltilecek bicimde su-
pin pozisyona alindi. Duyusal blok soguk testi ve pin-
prick testi ile motor blok ise Bromage skorlamasi ile de-
gerlendirildi. Yeterli duyusal blogun (T4 dermatom sevi-
yesi, bilateral) saglandig: tespit edildikten sonra cerrahi-

Tip Baslangic Klinik Ozellikler Prognoz ve
Zamani beklenen yasam siiresi
I (Akut infantil form, <6ay Tleri derecede kas giigsiizliigii, hipotoni, bulbar disfonksiyon, Kotii, <2y1l
Werdning — Hoffman hastalig1) omurga deformiteleri, solunum yetmezligi.
II (Kronik infantil form) 6-18 ay Orta derecede kas giicsiizliigii, solunum sistemi enfeksiyonlarma duyarlilik, Orta, 10-40 y1l
omurga deformiteleri, sadece destekle oturabilir, yiiriyemez.
1II (Kronik juvenil form, >18 ay Hafif derecede kas gii¢siizliigii, hafif restriktif akciger hastaligi, Normal yagam siiresi
Kugelberg — Welander sendromu) omurga deformiteleri olabilir veya olmayabilir, giicliikle yiiriiyebilir,
yiiriime mesafesinde azalma mevcuttur
IV (Yetiskin baglangic formu) >30 yas Hafif derecede kas giigsiizliigii, kollarda ve bacaklarda hafif derecede Normal yagam siiresi
giigsiizliik, normal olarak yiiriiyebilir.
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ye izin verildi. Cerrahinin baglamasindan 4 dakika sonra
dogan ve 1. ve 5. dakikalardaki APGAR skoru 10 olan
3150 gram agirligindaki kiz ¢ocugun yenidogan {iinitesi-
ne gonderilmesinden yaklasik 35 dakika sonra operas-
yon sona erdi.

Operasyon sonunda hasta yaklagik 30 dakika kadar
anestezi sonrast bakim iinitesinde takip edildi vital bul-
gularinin stabil olmas iizerine servise taburcu edildi.
Serviste yaklasik 70 dakika sonra motor blogu sona
eren, duyusal blogu T,, dermatom seviyesinde olan has-
taya 76 ml serum fizyolojik soliisyonuna 20 ml %0,5’lik
bupivakain (100 mg) ve 4 ml fentanil (200 mikrogram)
konarak hazirlanan hasta kontrollii epidural analjezi ci-
hazi ile postoperatif analjezi baslandi. (Infiizyon hz1 4
ml saat”, bolus 4 ml ve kilitli kalma siiresi 30 dakika).
24 saat siiresince VAS skoru 3’iin altinda olan, herhangi
bir komplikasyon gelismeyen ve vital bulgular: stabil
seyreden annenin epidural kateteri c¢ekildi. Anne ve be-
begi 26. saatte hastaneden taburcu edildiler.

TARTISMA

SMA hastalarinda inspiratuar solunum kaslarinin
kronik giigsiizliigii ve hastalarin bir kisminda bulunan
omurga deformitelerinin varlig1 sonucunda cesitli dere-
celerde restriktif akciger hastaligi mevcuttur. Laringeal
kaslardaki giicsiizliik ise yutma fonksiyonunu olumsuz
olarak etkilediginden, orofaringeal veya gastrik sekres-
yonlarin temizlenmesinde azalmayla orofaringeal aspi-
rasyon riski artmigtir. Akciger rezervlerinin azalmasi ve
sekresyonlarin temizlenememesi postoperatif donemde
tekrarlayan pnomonilere yol acabilmektedir. Bu nedenle
sekresyonlarin temizlenmesini arttirmak amaciyla yeter-
li hidrasyon ve mukolitiklerin kullanilmas1 gerekebil-
mektedir (1-3).

Gebelikte biiyiiyen uterusun etkisiyle gelisen akciger
kapasitesindeki azalmanin SMA’l1 hastalarda genellikle
mevcut olan restriktif akciger hastalifina eklenmesiyle
solunum fonksiyonlarinda gerileme oldugu tespit edil-
migtir. Bunun yani sira, SMA’l1 hastalarda gebelik; kas
gligsiizliigiiniin ikinci trimesterden sonra artmasi; erken
dogum, uzamig dogum eylemi ve iyilesmede gecikme
gibi durumlarla olumsuz bir seyire yol acabilmektedir (4).

Bulbar disfonksiyon ve servikal omurga degisiklik-
leri sonucundaki omurga hareketlerindeki kisitlilik bu
grup hastalarin endotrakeal entiibasyonun giic olmasina
yol acabilmektedir. Literatiirde bu grup hastalarin bir
kisminda endotrakeal entiibasyonun fiberoptik bronkos-
kopi esliginde gercgeklestirilebildigi bildirilmistir (5-8).

SMA hastaliginda néromiiskiiler bileskenin son pla-
gindaki asetilkolin dansitesindeki azalma kolinasetilt-
ransferaz ve asetilkolinesteraz sekresyonunda azalmaya
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yol acgar ve bu da nondepolarizan kas gevsetici ajanlara
karst asir1 duyarlilifa yol agarak etkilerinin uzamasina
neden olmaktadir. Nondepolarizan kas gevsetici kullani-
lan hastalarin biiyiik bir ¢ogunlugunda postoperatif do-
nemde uzun siire yogun bakim iinitesinde mekanik ven-
tilator ile solunum destegine ihtiya¢ duyuldugu bildiril-
migtir. Bu nedenle, genel anestezi uygulamalarinda kas
gevsetici ajan kullanilmamasi tavsiye edilmektedir (9).
Nondepolarizan kas gevsetici kullanilmasi zorunlu ola-
bilecek vakalarda; rokiironyum gibi steroid yapili non-
depolarizan kas gevseticileri segici sekilde baglayarak
etkilerini kaldirmak {iizere tasarlanmis yeni bir ila¢ olan
sugammadeksin SMA’l1 hastalarda kullanildig: bildiril-
mistir (10).

SMA’deki kas denervasyonu asetil kolin reseptorle-
rinin sayist, ylizey alan1 ve agonistlere kars1 duyarhiligi-
ninin artmasina yol acar. Depolarizan kas gevsetici ajan
olan siiksinil kolin kullanimi ile denerve kaslarin rab-
domyolizi ve kas hiicresi icindeki potasyumun plazmaya
gecmesiyle siddetli hiperkalemiyle sonuglanmaktadir (11).

SMA’li hastalarda genel anestezi uygulamalarindaki
olas1 risklerden hastamizi korumak icin ve yine hasta-
mizda omurga deformitesi ve skolyoz cerrahisi hikayesi
olmadigindan rejyonal anestezi uygulamasinin basarili
olacagim diisiindiik ve anestezi yontemi olarak kombine
spinal epidural (KSE) anestezi yontemini uygulamay1
tercih ettik. Literatiirde iki ayr1 olgu sunumunda, daha
once omurga deformitesi nedeniyle skolyoz cerrahisi
uygulanmis SMA’l1 iki hastada sezaryen anestezisi i¢in
oncelikle spinal anestezi yontemi denenmis, ancak basa-
r1siz olunmasi iizerine genel anestezi uygulanmistir
(5,12). Buettnerr ise skolyoz cerrahisi gegiren SMA’I1
bir gebede epidural anestezinin basarisiz olmasina rag-
men basarili spinal anestezi gerceklestirdigini bildirmis-
tir (13). Harris ve Moaz ise skolyoz cerrahisi hikayesi
olmayan SMA’l iki kiz kardese sezaryen operasyonu
icin 2,6 ml %0,5’1ik (13 mg) hiperbarik bupivakaine 0,1
mg morfin ekleyerek basarili spinal anestezi gercekles-
tirdiklerini bildirmislerdir (14). Yine literatiirde sezaryen
anestezisi ve dogum analjezisi i¢in basarili epidural
anestezi/analjezi yontemlerinin kullanildigina dair ra-
porlar mevcuttur (15).

Biz KSE anestezi uygulamamizda intratekal araliga
klinigimizde siklikla kullandigimiz miktar olan 10 mg
hiperbarik bupivakain ve 25 mikrogram fentanil uygula-
dik. Bu doz duyusal blok seviyesinin T6 dermatom sevi-
yesine ulagsmasini saglamakla beraber, seviyenin daha
da yiikselmesine yol agmamaktadir. Bunun yani sira,
spinal anestezide duyusal blogun diisiik seviyede kalma-
st durumunda epidural araliktan lokal anestezik madde
uygulanarak duyusal blok seviyesini istenilen seviyeye
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ulagtirmak miimkiin olabilmektedir. Bu gibi hastalarda
kisa boy ve kombine spinal epidural blok yapilmasi géz
ontine alindiginda muhtemel komplikasyonlarin 6nlene-
bilmesi amaciyla spinal araliga lokal anestezik daha da
diisiik doz uygulanabilir ve duyusal blok diisiik oldu-
gunda epidural kateterden lokal anestezik uygulanarak
duyusal blok seviyesi yiikseltilebilir. Yine epidural hasta
kontrollii analjezi uygulamastyla kaliteli bir postoperatif
analjezi saglanmisgtir.

SMA hasta grubunda dikkat cekici bir bagka unsur
da, noromuskiiler hastaliklar arasinda SMA’nin otono-
mik disfonksiyonla beraber olmamasinin, rejyonal anes-
teziden kaynaklanan sempatik blok durumunun kan ba-
simcinin kontrol altina alinma gii¢liigiine katkida bulun-
mamasidir (16).

Giiniimiizde tedavisi bulunmayan SMA'l1 hastalarda
anestezi uygulamalarina dair literatiirde kontrollii bir ¢a-
lisma bulunmamaktadir. Az sayidaki olgu sunumlar in-
celendiginde, endotrakeal entiibasyon gerektiren genel
anestezi uygulamalarinda kas gevsetici kullanilmasin-
dan kaginildig1 ve total intravendz anestezinin tercih
edildigi dikkat ¢ekmektedir. Rejyonal anestezi uygula-
malarina dair raporlarda ise uzun dénem hasta takiple-
rinde herhangi bir komplikasyon bildirilmemistir (16).
Biz SMA'l1 gebe hastalarda sezaryen anestezisi igin rej-
yonal anestezi yontemlerinin genel anesteziye kiyasla
daha giivenilir bir tercih olabilecegini diisiinmekteyiz.

Yazisma Adresi (Correspondence):

Dr. M. Burak ESKIN

Giilhane Askeri Tip Akademisi, Anesteziyoloji ve
Reanimasyon Klinigi, Ankara

E-posta (e-mail): burakeskin@hotmail.com

122

Ozhan et al: Anesthesia for Parturient With Spinal Muscular Atrophy

KAYNAKLAR

1. Bora E. Spinal Muskiiler Atrofili Olgularda Survival Motor Neuron
Gen 1 (SMN1) Delesyon Sikligi. DEU Tip Fakiiltesi Dergisi
2007;21(2):71-4.

2. Munsat TL, Davies KE. International SMA consortium meeting
(2628 June 1992, Bonn, Germany). Neuromuscul Disord 1992;
2(5-6):423-8.

3. Wilton NC. Spinal muscular atrophy: the challenges of *doing the
right thing’. Pediatr Anesth 2009;19(11):1041-7.

4. Schoneborn SR, Zerres K, Ignatius J, Rietschel M. Pregnancy and
spinal muscular atrophy. J Neurol 1992;239(1):26-30.

5. Habib AS, Muir HA. Tracheal intubation without muscle relaxants
for caesarean section in patients with spinal muscular atrophy. Int
J Obstet Anesth 2005;14(4):366-7.

6. Pugh CP, Healey SK, Crane JM, Yonug D. Successful pregnancy
and spinal muscular atrophy. Obstet Gynecol 2000;95:1034.

7.  McLoughin I, Bhagvat P. Anaesthesia for caesarean section in spinal
muscular atrophy type III. Int J Obstet Anesth 2004;13(3):192-5.

8. Kitson R, Williams V, Howell C. Caesarean section in a parturient
with type III spinal muscular atrophy and pre-eclampsia. Anaesthesia
2004;59(1):94-5.

9. Jang HE, Kwang RC, Kim H, et al. General anesthesia for a spinal
muscular atrophy type I patient undergoing feeding gastrostomy.
Anesth Pain Med 2010;5(4):329-32.

10. Vilela H, Santos J, Colago J, et al. Reversal of neuromuscular
blockade with sugammadex in a patient with spinal muscular
atrophy type III (Kugelberg-Welander syndrome). J Anesth 2012;
26(2):306-7.

11. Hussain A. Anaesthesia for Spinal Muscular Atrophy. Int J
Anesthesiology 2008;16(2).

12. Bollag L, Kent CD, Richebe P, Landau R. Anesthetic management
of spinal muscular atrophy type II in a parturient. Local
and Regional Anesthesia 2011:4;15-20.

13. Buettner AU. Anaesthesia for caesarean section in a patient with
spinal muscular atrophy. Anaesth Intensive Care. 2003;31(1):92-4.

14. Harris SJ, Moaz K. Caesarean section conducted under
subarachnoidal block in two sisters with spinal muscular atrophy.
Int J Obstet Anesth 2002;11(2):125-7.

15. Wilson RD, Williams KP. Spinal muscular atrophy and pregnancy.
Br J Obstet Gynaecol 1992;99(6):516-7.

16. Klingler W, Horn FL, Rott KJ. Complications of anesthesia in
neuromuscular disorders. Neuromuscul Disord 2005;15(3):195-206.



