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OLGU SUNUMU — CASE REPORT

PORFIRILi BIR GEBEDE SEZARYEN OPERASYONUNDA
EPIDURAL ANESTEZi
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OZET

Porfiriler, hem biyosentez yolunda enzim eksikligi ile karakterize, yasami tehdit edebilen ve kalitimsal gecisli bir hastaliktir.
Porfirili hastalarimin anestezisi giivenli ve porfirojenik olmayan ajanlarin ve metotlarin bilinmesini gerektirir. Anestezikler, cerrahi ve
gebeligin her biri akut porfiri krizini tetikleme riski icermektedir. Bu olgu sunumunda, sorunsuz sezaryen operasyonu gegiren iki
porfirili gebede, bupivakain ve fentanil ile uygulanan epidural anestezi uygulamasi gézden gecirilmistir.
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SUMMARY

Porphyria which is characterized by enzyme deficiency in heme biosynthesis pathway is life-threatening and genetically inherited
disease. Anesthesia of a patient with porphyria requires knowledge about non-porphyrogenic agents and safe methods. Each of
anesthetics, surgery and pregnancy has the risk of triggering acute porphyria crisis. In this case report, the epidural anesthesia
management with bupivacaine and fentanyl in two pregnant women with porphyria who had undergone cesarean operation without
any problems is valuated.
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GIRIS

Porfiriler, hemoglobinin oksijen baglayan kismi olan
"hem"in biyosentez yolunda kalitimsal enzim defekti ile
olusan metabolik bir hastaliktir. Porfirilerde kalitimsal
defektlerin cogu otozomal dominant gegis gosterir. Ami-
noleviilinik asid sentetaz (ALA), hem sentezinin hizini,
hem iiretimine gore negatif feed-back yol ile kontrol
eden mitokondriyal bir enzimdir. Porfiriler, hem sente-
zinde azalma ve ALA sentetaz aktivitesinde artis ile sen-
tez yolundaki eksik enzime bagl olarak iiretimi artmis
porfirin tiirlerinin dokularda birikimi sonucu klinik bul-
gulart olustururlar (1). Avrupa iilkelerinde akut porfiri
goriilme sikligr 20.000 kiside bir olarak bildirilmigtir
(1). Klinikte, noronal harabiyet ve aksonal dejenerasyon
ile seyreden ciddi noropatilere ve multisistem organ tu-
tulumlarina neden olurlar. Hastali§in seyrinde, ciddi ka-
rin agrist, nobetler, tasikardi ve hipertansiyon ile ortaya

cikan ve tedaviye ragmen % 10 mortal seyreden akut
porfiri krizleri korkulan karakteristik 6zelliktir (2).

Porfirili oldugu bilinen gebe kadmnlarin % 50’sinden
fazlasinin, gebelik veya lohusalik doneminde akut porfi-
ri krizi gecirdigi, gebelikteki hormonal degisikliklerin
ALA sentetazi aktive ederek krizi tetikledigi bildirilmig-
tir (3). Anestezik ilaclarin kendileri direkt ALA sentetaz
aktivitesini artirarak ve ozellikle stres, cerrahi miidaha-
le, enfeksiyon, hormonal degisiklikler gibi diger faktor-
lerin de varliginda, fatal olabilen porfiri ataklarina ne-
den olmaktadirlar (4, 5).

Literatiirde, porfirili gebe olgularda anestezi uygula-
malart ile ilgili 6neriler sinirli sayida olgu sunumlarina
ve hayvan caligmalarina dayanmaktadir. Bu olgu sunu-
munda porfirili hastalarin anestezisinde basarili rejyonal
anestezi uygulamasi tartisildi.
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OLGU -1

Olgu 26 yasinda, 69 kg, 38. gestasyonel haftasinda
primigravid gebedir. Hastanemize elektif sezaryen ile
dogum icin bagvurdu. Preoperatif degerlendirmesinde,
yaklasik 5 yil once stresin tetikledigi tonik-klonik no-
betlerin hemen ardindan baglayan ve 1 ay siiren karin
agris1 nedeniyle genel anestezi altinda apendektomi Oy-
kiisii vardi. Hasta apendektomi sonrasi 72. saatte tekrar-
layan karin agrisi1 ve tonik-klonik nobetlerinin olmasi
nedeniyle Yogun Bakim Unitesine yatirilmigt. Bu do-
nemde laboratuar degerlerinde hiponatremi, hipoklore-
mi, 24 saatlik idrarda normalin 4 kat1 porfobilinojen ve
normalin 12 katt ALA saptanmasi ile akut intermitant
porfiri tanist almig ve hematin ile tedavi edilmistir. O
donemden sonra tekrar nobet goriilmemisti. Sigara ve
bilinen alerji 6ykiisii yoktu. Fizik muayenesi ve hemodi-
namik parametreleri normaldi. Hemogram, biyokimya
ve pihtilagma testlerinde anormallik saptanmadi. Anes-
tezi yontemi, hastanin da isteginin olmasiyla epidural
anestezi olarak kararlastirild1 ve 8 saat aclik siiresi sag-
landiktan sonra hasta operasyona alindi. Rutin anestezi
monitdrizasyonu uygulandi. Baslangicta; TA: 121/68
mmHg, Nb: 85 atim/dk, SpO,: %99 (oda havasinda)
olarak olciildii. Maske ile 3 I/dk O, destegine alindi. Ol-
guya el sirtindan 18 gauge kaniil ile damar yolu agilarak
preoperatif sivi gereksiniminin karsilanmasi i¢in 10
mL/kg Isolyte S 30 dk i¢inde uygulandi. Siv1 infiizyonu
gebelerin hemodinamik verilerine gore 3-4 mL/kg/sa
olacak sekilde siirdiiriildii. Olgu sol lateral pozisyona
getirildi ve girisim yapilacak cilt alani steril hale getiril-
di. L3-4 spinal aralik uygun bulunarak, cilt ve cilt altina
2 mL % 1’lik lidokain uygulandi. 18 gauge Touhy epi-
dural ignesine, i¢cinde 5 mL serum fizyolojik bulunan
enjektor takilarak, diren¢ kayb1 yontemi ile orta hattan
epidural aralik bulundu. Kateter sefalik yonde 3 cm iler-
letilerek cilde tespit edildi. Hasta supin pozisyona alindi
ve test dozu olarak 2 mL % 2’lik lidokain 15 sn i¢inde
verildi. Ug dk beklendikten sonra, kateterin intratekal
yerlesimine ait bulgular gozlenmemesi tizerine, kateter
aspire edildikten sonra anestezi ilaglart 90 sn i¢inde ve-
rildi. Hastanin boyuna ve dermatom sayisina uygun ola-
rak 1 mL 0.05 mg fentanil (Fentanyl- Janssen®, Janssen-
Cilag, Belgium), %0,5’lik 12 mL bupivakain (Marcaine
% 0,5, Astra Zeneca, Istanbul) ve 3 mL serum fizyolojik
verildi. Bes dakika araliklarla blok diizeyi kontrol edil-
di. 20 dk sonra Pin-prick testi ile elde edilen duyusal
blok seviyesi T6, Bromage skalasina gore motor blok
diizeyi 2 idi. Hemodinamik parametreler stabildi. Cerra-
hi baglatildi. Bebek ciktiktan sonra toplam 10 IU oksito-
sin intravendz bolus ve 10 IU oksitosin 30 dk i¢inde int-
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ravendz infiizyon olarak verildi. Elde edilen duyusal
blok T6 olarak degerlendirildi. Bebegin APGAR skoru
1. dakikada 9 ve 5. dakikada 10 olarak kaydedildi. Ope-
rasyon boyunca hemodinamik paremetreler olagandi.
Cerrahi 50 dakika siirdii. Postoperatif analjezi icin, %
0.125 bupivakain ve 2 pg fentanil iceren soliisyon ile
hasta kontrollii epidural analjezi yontemi kullanildi. Ag-
11 yakinmasinin baglamasi ile bazal infiizyonsuz, 6 mL
bolus ve 30 dk. kilitli kalma siiresi olarak ayarlanan has-
ta kontrollii analjeziye baslandi. Agr1 diizeyinin viziiel
anolog skalasia gore 5’in altinda tutulmasi1 amaglandi.
Olgunun ek analjezik gereksinimi olmadi. Postoperatif
36. saat epidural kateter ¢ekildi. Postoperatif akut atak
olasiligia kars1 72 saat takip edilen olguda hemodina-
mik ve klinik seyir olagandi. Olgu postoperatif 3.giinde
taburcu edildi.

OLGU-2

Olgumuz 32 yasinda, 38 gestasyonal haftasinda pri-
mipar gebe idi. Preoperatif degerlendirmesinde, 5 yasin-
da genel anestezi altinda sorunsuz gegirilmis sasilik
operasyonu ve yaklasik iki yil 6nce tanist konulmus por-
firi Oykiisii vardi. iki y1l 6nce biling bulanikli1 nedeniy-
le gotiirtildiigli acil serviste yapilan rutin biyokimyasal
degerlendirmede hiponatremi saptanmis ve birinci dere-
ce akrabalarinda porfiri nedeniyle 6liim hikayesi olmasi
iizerine de porfiri agisindan arastirilmig. Yirmidort saat-
lik idrarda pozitif iiroporfirin ve koproporfirin sonuglari
ile porfiri tanis1 almis. Preoperatif degerlendirmede iki
yildir aralikli devam eden bulanti-kusma yakinmalari
vard1 ve fotosensivitesi yoktu. Kullanmakta oldugu ila¢
ve herhangi bir alerji durumu yoktu. Fizik muayenesi,
hemodinamik parametreleri ve biyokimyasal test sonug-
lar1 olagandi, olgu akut atak fazinda degildi. Anestezi
yontemi hastanin da istegiyle epidural anestezi olarak
kararlastirildi. Elektif kosullarda ve minimum 8 saat ag-
lik sonrasi operasyon odasina alinan olgu monitorize
edildi: TA: 132/88 mmHg, KAH: 92 atim/dk, SpO,:
%98 (oda havasinda) idi. Birinci olguda belirtildigi se-
kilde epidural kateter yerlestirildi. Epidural araliga, %
0,5’ lik 15 mL bupivakain, 0.05 mg fentanil ve 3 mL se-
rum fizyolojik verilerek 20 dk sonrasi T6 seviyesinde
duyusal blok elde edildi. Bebegin APGAR skoru 1. ve 5.
dk 10 idi. Cerrahi siire 45 dk olarak saptandi. Postopera-
tif agrinin giderilmesi amaci birinci olguda belirtilen se-
kilde hasta kontrollii epidural analjezi yontemi uygulan-
di. Kateter 48. saat ¢ekildi. Ek analjezik gereksinimi ol-
mad1. Peroperatif hemodinamik ve klinik seyir olagandi.
Bebeginde yenidogan sariligi gelisen olgu postoperatif
5. giinde taburcu edildi.
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TARTISMA

Porfirili oldugu bilinen, elektif sezaryen planlanan,
anne ve fetiis agisindan dogumsal stres tagimayan, ko-
opere olabilen ve rejyonal anestezi onami1 veren olgula-
rimizda, rejyonal anesteziyi genel anesteziye tercih et-
tik. Bupivakain ile santral blok olusturduk ve peropera-
tif herhangi bir istenmeyen klinik bulgu saptamadik.
Porfirili hastalarda spinal ve epidural rejyonal anestezi
uygulamalarinda, bupivakainin giivenle veya muhteme-
len giivenle kullanilabilecegi bildirilirken, literatiirde lo-
kal anesteziklerin galisildig1 sinirli sayida hayvan calis-
malarinda bupivakainin ve lidokainin d-aminoleviinilik
asid sentetaz enzimini indiikledigi i¢in giivenle kullani-
lamayacag1 da bildirilmigtir (1, 3, 6-8). Chawda ve ark.
(3), preeklampsili, bipolar bozuklugu olan dolu mideli
porfirili gebede, fetiisiin distresine bagl acil sezeryen
girisiminde bupivakain ile sorunsuz spinal anestezi uy-
gulamasi bildirmistir. Mc Neil ve ark. (9) ise, hastaligin
kendisine ve rejyonal anesteziye bagl olabilecek noro-
lojik problemlerin ayirt edilemeyeceginden ve yasal so-
runlar olusturabileceginden dolayi, porfirili olgularda
reyjonal anesteziden kaginilmasin onermisler ve porfi-
rili olgularda norolojik bulgularin peroperatif iyi dokii-
mante edilmesi gerektigini bildirmislerdir. Hastalarimi-
zin perioperatif fizik muayenelerinde hastaliga veya rej-
yonal anesteziye bagh olabilecek herhangi bir norolojik
defisit saptanmadi. Olgularimizda oksitosin rutin proto-
kole uygun olarak bolus ve intravendz infiizyon olarak
kullanildi. Porfirili gebelerde, oksitosinin diger gebeler-
de bilinen hipertansiyon yan etkilerinin géz oniine alina-
rak kullanilabilecegi bildirilmistir (3).

Akut porfiri lig benzer kalitsal hastalik i¢in kullani-
lan ortak bir terimdir: akut intermitan porfiri, variegate
porfiri ve kalitsal koproporfiri. Her birinde akut porfiri
ataklarinin ortaya ¢ikabilmesi nedeniyle ii¢ hastalik bir-
likte adlandirilmistir. Akut ataklar sik yasanmaz ve tani-
lar1 genellikle giictiir. Akut intermitan porfiri yalnizca
akut ataklarin yasandig1 ve derinin higbir zaman etkilen-
medigi en sik rastlanan tiptir (4). Akut porfiri, tant ko-
nulmadan 6nce nedeni bilinmeyen 6liim ve morbiditele-
re yol acabilir. Bizim birinci olgumuzun dykiisiinde, tani
konmadan 6nce akut karin agris1 yakinmasi ile apendek-
tomi uygulanmasi ve sonrasinda porfiri krizi gelismesi
ile tan1 konulmas1 mevcuttu. Literatiirde de benzer ola-
rak, hentiiz porfiri tanis1 almadan 6nce genel anestezi al-
tinda mindr operasyon uygulanan (apendektomi, overi-
yal kistektomi) ve postoperatif donemde porfiri krizi ge-
ciren olgular bildirilmistir (10). Akut abdominal agrili
tiim hastalar preoperatif degerlendirilirken, mental du-
rum degisikliklerinin, periferal noropatinin ve kirmizi-
dan mora degisen idrar renginin ve ailede porfiri oykii-
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siiniin varlig1 arastirilarak porfiri siiphesinin akilda tu-
tulmas1 gereklidir (11). Onceden porfiri oldugu bilinen
olgularin anestezi ve cerrahi uygulamalarinda, giivenli
anestezi yonetimi sonucu peroperatif komplikasyonlarin
gelismedigi gosterilmistir (10).

Porfirili hastalarda anestezi uygulamalari, pratikte
sik kullanilan ilaglarin akut ataklara yol acarak yasami
tehdit edebilmesi nedeni ile dnem tasimaktadir. Porfiro-
jenik olarak bilinen bu ilaglardan kaginmak akut porfiri
atagindan korunmak icin gereklidir. Indiiksiyon ajani se-
ciminde tiyopental kullanim1 kontrendikedir (2, 4). Eto-
midat hayvan modellerinde porfirojeniktir (12). Litera-
tiirde etomidatin insanlarda kullanimi tartismalidir, gii-
venli oldugunu bildiren olgu sunumu olmakla birlikte
porfiri krizine yol acti§in1 bildiren olgu sunumlar1 da
mevcuttur (13). Ketamin konusu da tartigmalidir ve dik-
katli kullanilmalidir (14). Propofol hayvan deneylerinde
porfirojenik olmadigi gosterilmistir. Propofol anestezi
indiiksiyonunda bolus ve gerektiginde infiizyon olarak
kullanilabilecek en giivenli ajan olarak bilinmektedir (2,
4). Ancak Kasraie ve Cousins (15) propofolle de porfi-
rojenik atak bildirmiglerdir. Volatil anesteziklerden se-
vofluran ve izofluran nispeten kullanilabilirken, halotan
onerilmemektedir (2). Morfin ve fentanil gibi opioidler
ve nitroz oksit giivenli grupta yer almaktadir (2, 4). No-
romuskiiler blokerlerden pankiironyum kontrendike iken
vekiironyum, atrakiiryum ve siiksinilkolin giivenli bu-
lunmustur (2, 4). Biz olgularimizda multimodal analjezi
kavramina uygun olarak lokal anestezige ilave olarak
giivenli oldugu bilinen fentanili kullandik.

Porfirili oldugu bilinen hastalarin anestezi ve cerrahi
uygulamalarinin, hastaligin latent doneminde, elektif
kosullarda ve nobetlere yol agmayacak onlemler alina-
rak yapilmasi onerilmektedir (1). Cerrahi stresin kendi-
si basta olmak iizere, aclik, enfeksiyon, kadinlarda hor-
monal degisiklikler 6zellikle gebelik, klinik nobetlerin
ortaya ¢ikmasina neden olabilmektedir (4). Akut atak
doneminde, acil cerrahi miidahale gerektiren durumlar-
da peroperatif anestezi yonetiminde, 6zellikle solunum
yetmezligi ve kardiyak fonksiyon bozuklugu olusturabi-
lecek bulbar ve kraniyal sinir fonksiyon bozukluklarina
odaklanilmalidir. (5, 11). Beta blokerler asir1 artmis
sempatik aktivitenin (tasikardi, hipertansiyon) kontro-
liinde yararlidir (11). Postoperatif 72 saat akut porfiri
atag1 acisindan olgularin takibi ve solunum destegi ha-
zirhigr yapilmalidir (9). Akut atak donemlerinde, labil
otonom fonksiyonlar, mental durum degisiklikleri ve
periferik noropatileri iceren norolojik defisitler nedeni
ile rejyonal anesteziden kac¢inilmasi onerilmistir (2).
Ikinci olgumuzun dykiisiinde iki y1l 6nce yasanan biling
bozuklugu hiponatremiye baglh idi. Her iki olgumuzda
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da dykiide ve fizik muayenede norolojik tutulumla ilgili
bulgu yoktu. Peroperatif akut atagin klinik bulgular1 ge-
lismedi.

Sonug olarak, gebelikte meydana gelen hormonal
degisiklikler peroperatif donemde porfiri krizini tetikle-
yebileceginden, sezaryen operasyonlarinda uygulanacak
anestezi yonetiminin se¢imini giiclestirmektedir. Olgu-
larin norolojik durumunun iyi izlemi ile birlikte epidural
anestezinin kullanimi, annedeki stres diizeyinin azaltil-
masini saglayarak genel anesteziye iyi ve giivenli bir al-
ternatif olabilir. Porfiri oldugu bilinen gebe olgularda,
fatal olabilecek porfiri krizine yol agabildigi bilinen ge-
nel ve lokal anestezik ajanlardan kacinilmasi ve perope-
ratif porfiri krizi acisindan yakin takip edilmesi gerekti-
&1 kanisindayiz.
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