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OLGU SUNUMU — CASE REPORT
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ANESTHESIA MANAGEMENT OF A PATIENT WITH CONGENITAL
INSENSITIVITY TO PAIN
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OZET

Konjenital agri duyarsizligi sendromu nadir goriilen, aciklanamayan ates, anhidrozis, agriya duyarsizlikla karakterize sensoriyal
ve otonomik bir néropatidir. Mental retardasyon ve kendilerine zarar verme davraniglarina bagl gelisen travmalar nedeniyle
uygulanacak cerrahilerde hastalarin anestezi ihtiyaglar: olabilmektedir. Literatiirde bulunan olgu sunumlar: genel anestezinin
glivenle kullamilabilecegini desteklemektedir. Ancak bu hastalarda anestezi uygulamas: esnasinda uyaranlara otonomik yanitlarin
bozulmus olmasi anestezi derinligini tahmin etmede giicliik yaratabilir. Bu olgu sunumunda konjenital agri duyarsizligi sendromu
olan 5 yagindaki kiz olguda bispektral indeks (BIS) monitorizasyonu esligindeki intravendz anestezi yonetimimizi sunmayr amagladik.

ANAHTAR KELIMELER: Bispektral indeks, genel anestezi, konjenital agri duyarsizhigt, viicut sicaklign

SUMMARY

Congenital insensitivity to pain syndrome is a rare, sensorial and autonomic neuropathy characterized by unexplained fever,
anhidrosis and insensitivity to pain. Patients may require anesthesia for surgical procedures due to mental retardation and
traumas arised from self mutilating behaviours. Case reports in the literature support that these patients can be managed with
general anesthesia safely. However, it may be difficult to estimate depth of anesthesia due to impaired autonomic responses to
painful stimuli during anesthesia management. In this case report, we aim to present our intravenous anesthesia management in a

5S-years-old girl with congenital insensitivity to pain by using bispectral index (BIS) monitoring.
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GIRIS

Konjenital agr1 duyarsizligir sendromu (KADS) oto-
zomal resesif gecisli, mental retardasyon ve sistemik an-
hidrozun eglik ettigi, nadir goriilen sensoriyal ve otono-
mik bir noropatidir (1,2). Sinir biiylime faktoriiniin etki-
lerinden sorumlu olan Tirozin kinaz geninde mutasyon
sonucu noronlarin aksonal gelisimleri bozulmustur (3).
Sistemik anhidroz, ter bezlerinin innervasyon bozuklugu
ile ortaya cikar ve termoregiilasyonu bozarak hayat1 teh-
dit eden hipertermi ataklarina neden olabilir (4). Olgu-
larda agrinin hissedilmemesine bagl olarak kendine za-
rar verme ve ortopedik kiriklar siktir. Agrili uyaranlara
yanitsizliga ragmen dokunma duyulari normaldir. Hasta-
larin degisik seviyelerdeki mental retardasyonu ve do-
kunma ile olusabilecek hiperestezi nedeniyle operasyon
gerektiren durumlarda anestezi uygulamasi gerekir.
Anestezi uygulamasi esnasinda bispektral indeks (BIS)

monitorizasyonu otonomik yanitlart da bozulmus olan
bu olgularda, anestezik ajanlarin yiiksek dozlarindan ka-
cinma ve farkindali§1 onleme olanagi saglayabilir. Bu
olgu sunumunda femur kirigt nedeniyle operasyona ali-
nan 5 yagindaki bir hastadaki BIS monitorizasyonu esli-
gindeki anestezi yonetimimizi sunmay1 amagladik.

OLGU SUNUMU

Bes yasinda, 14 kg agirliginda, konjenital agri du-
yarsizlig1 sendromu oldugu bilinen kiz hasta yiiksekten
atlama sonucu olusan femur fraktiirii nedeniyle anestezi
polikliniginde degerlendirildi. Normal zamaninda dogan
hastamizin anne ve babasinin 1. dereceden akraba oldu-
gu, ailede genetik bir hastalik veya konjenital bir mal-
formasyon oykiisii olmadig1 6grenildi. Oykiisiinde has-
tanin gecirdigi sik enfeksiyonlar nedeniyle yapilan kan
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tetkikleri ve ila¢ enjeksiyonlar1 esnasinda agri duyma-
masl, soba temas1 sonucu olusan yaniklara tepki verme-
mesi, dil-dudak 1siriklar ve yiiriimede gecikme gibi ya-
kinmalarla hastaneye bagvurmasi sonucunda "konjenital
agr1 duyarsizligr sendromu" tanisi konuldugu &grenildi.
Mental retardasyonu da bulunan hastanin alt dudagi ve
dilinde 1sirmaya bagl lezyon, sag el parmak uclart ve
sag ayak bileginde bulunan eski yanik skarlar1 disinda
fizik muayenesi normaldi (Resim1-3). Daha 6nce ben-
zer sebeplerle olusan kiriklar nedeniyle iki defa genel
anestezi aldig1 6grenildi. Hastanin ameliyat oncesi labo-
ratuvar degerlerinde de bir anormallik saptanmadi.
Hastanin operasyondan 6nce 1 mg intravenoz (iv)
midazolamla premedikasyonu saglanarak 21 °C 1sida
olan operasyon salonuna alindi. Rutin anestezi monitori-
zasyonuna ek olarak BIS monitorizasyonu (BIS Vista,
Aspect Medical Systems) ve indiiksiyondan sonra 6ze-
fageal 1s1 monitorizasyonu yapildi. Anestezi indiiksiyo-
nunda 30 mg propofol ve 7 mg rokuronyum bromiir uy-
gulanan hasta 4.0 numara kafli tiip ile entiibe edildi.
Anestezi idamesinde %50 O, ve %50 N,O karigimi
ve BIS 40-60 olacak sekilde iv propofol infiizyonu
(4-5 mg kg st") uygulandi. BIS degerleri ve viicut 1s1s1
5 dakika araliklarla kaydedildi. Kirkbes dakika siiren
operasyon boyunca hemodinamik bulgular ve viicut si-
caklig1 normal sinirlar icinde seyreden olguya postope-
ratif analjezi amaciyla bir opioid yada herhangi bagka
bir analjezik kullanilmadi. Operasyonun bitimini taki-
ben néromiiskiiler blok neostigmin 0.05 mg kg ve atro-
pin 0.01mg kg ile geri dondiiriildii. BIS degeri 87 iken
hasta ekstiibe edildi. 50. dakikada BIS degeri 95'e ula-
sinca postoperatif derlenme iinitesine alindi. Derlenme
iinitesinde de kalp atim hiz1 96 dk’', periferik oksijen sa-
turasyonu %98 ve viicut sicakligi 36.8 °C iken servisine
transfer edildi. Postoperatif donemde de agrisi ve atesi
olmayan hasta 2 giin sonra sorunsuz olarak taburcu edildi.

Resim 1: Kendine zarar verme davramglariyla olusan dil-dudak
yaralanmalari

Bali ve ark: Konjenital agri duyarsizhginda anestezi yonetimi

Resim 2: Sag ayak bileginde bulunan eski yanik skari

Resim 3: Sag el parmaklarinda eski yanik skarlari

TARTISMA

Konjenital agr1 duyarsizligi sendromu (KADS) nadir
goriilen 5 tip sensoriyal ve otonomik noropatiden biridir.
KADS olan olgular agriy1 hissetmemelerinden dolay1
ortopedik kiriklar, dil-dudak yaralanmalar1 gibi kendile-
rine zarar veren travmalarla hayatlarimin bir ¢ok done-
minde anestezi uygulamalarina ihtiya¢ duyarlar. Agr1
duymamalarina karsin dokunma duyular1 normaldir, do-
kunma ile olusabilecek hiperestezi ve mental retardas-
yon anestezi ihtiyacinin temelini olusturur (1).

Literatiirde 1s1 regiilasyonunun bozukluguna bagli
hipertermi ataklari nedeniyle kaybedilen olgular oldugu
bildirilmistir (4). KADS'l1 olgularda viicut katekolamin
seviyeleri de azalmis olup bu azalma en belirgin olarak
norepinefrinde gézlenmektedir (5). Bu nedenle anestezi
yonetimi, bozulmusg viicut 1sis1 kontrolii nedeniyle olu-
sabilecek hipertermi ve hipotermi, azalmig katekolamin
seviyelerine bagli hipotansiyon ve diger kardiyovaskii-
ler olaylar acisindan 6zellik gostermektedir. Hastalarin
premedike edilmesi heyecan ve anksiyete ile tetiklenebi-
lecek atesi Onleyebilir (6). Biz de bu amacla hastamiza
midazolamla premedikasyon uygulayarak operasyon sa-
lonuna aldik. Viicut 1sis1 dalgalanmalarini 6nlemek agi-
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sindan oda 1s1s1in belli bir seviyede siirdiiriilmesi ve s1-
k1 bir 1s1 monitorizasyonu onemlidir. Olgumuzda da
operasyon odasinin 1sist sabit tutulmus, hastanin viicut
1s1s1 siirekli olarak izlenmis ve 6zefageal 1s1 operasyo-
nun basinda 36.9 °C iken operasyon sonunda 36.4 °C
olarak ol¢iilmiis olup hipotermik yada hipertermik bir
durumla kargilagilmamustir.

KADS'l olgularda otonomik disfonksiyon nedeniyle
yeterli aglik siirelerine ragmen aspirasyon riskinin yiik-
sek oldugunu bildiren bir olgu serisi bulunmaktadir (7).
Laringeal maske kullanilan 2 olguda 8 saatlik aclik siire-
sine ragmen solid partikiillii mide igerigi regiirjitasyonu
ve aspirasyonu oldugu ve bunu hipoksik kardiyak arres-
tin izledigi bu nedenle bu olgularda hizli ve seri endot-
rakeal entiibasyonun gerekli oldugu vurgulanmistir (7).
Bu bilgiler dogrultusunda olgumuzda endotrakeal entii-
basyon uygulayarak havayolu giivenligini saglamis olduk.

Anestezi esnasinda karsilagilabilecek bir bagka prob-
lem ise uyaranlara kars1 kan basinci ve kalp hiz1 artis1 gibi
otonomik yanitlarin azalmasi sonucu anestezi derinligini
tahmin etmenin gii¢ olmasidir (8). Kullanilan anestezikle-
rin diisiik seviyeleri "farkindalik" seklinde karsimiza ¢ika-
bilecekken, yiiksek dozlar kardiyovaskiiler olaylara ze-
min hazirlayabilir. KADS'l1 20 hastanin degerlendirildigi
bir olgu serisinde anestezi esnasinda 15 hastada bradikar-
di ve hipotansiyon gelistigi ve bir tanesinde kardiyak ar-
rest goriildiigii, kardiyovaskiiler olaylarin diistiniilenden
fazla oldugu bildirilmistir (2). BIS degerleri anestezik
ajanlarin azalttig1 serebral metabolik hizi yansitmaktadir
ve yeterli bir anestezi seviyesi i¢in 40-60 aras1 degerler
yeterli olmaktadir (9). Bu nedenle olgumuzda propofol
infiizyon dozlar1 BIS degerleri dogrultusunda uygulan-
mustir. Boylece hem farkindaligin 6niine gecilmis hem de
yiiksek anestezik madde konsantrasyonlarindan kaginila-
rak hemodinamik stabilite saglanmustir.

KADS'l1 olgularda hipertermi agisindan antikoliner-
jik ilaglardan kacinilmasi gerektigi gibi bir kani varsa da
literatiirde bir ¢ok olguda giivenli olarak kullanildig1 ve
hipertermi gozlenmedigi rapor edilmistir (4). Olgumuz-
da da operasyonun sonunda kas gevsetici ilacin etkisini
dondiirmek amaciyla neostigminin yaninda 0.01 mg kg™
dozunda atropin kullanilmig ve hastanin postoperatif ta-
kibinde de hipertermi ile karsilagilmamastir.

Sonug olarak, KADS'l1 olgular nadiren karsilasilsa
da anestezi uygulamasi acisindan ozellik gosteren bir
hasta grubudur. Bu hastalarin genel anestezi uygulamasi
esnasinda viicut 1s1s1 dalgalanmalarinin olabilece§i, bu-
na yonelik onlemlerin alinmasinin yanisira hemodina-
mik instabilite acisindan duyarli olan bu olgularda ye-
terli anestezi derinliginin saglanmasinda BIS monitori-
zasyonunun yararlt olabilecegi kanisina vardik.

48

Bali et al: Anesthesia management in congenital insensitivity to pain

KAYNAKLAR

1. Canbay O, Kose EA, Celebi N, Karagoz AH, Ozgen S. Anesthesia
for congenital insensitivity to pain with anhidrosis. Paediatr Anaesth
2007; 17: 190-192.

2. Rozentsveig V, Katz A, Weksler N, et al. The anaesthetic
management of patients with congenital insensitivity to pain with
anhidrosis. Paediatr Anaesth 2004; 14: 344-348.

3. Indo Y, Tsuruta M, Hayashida Y, et al. Mutations in the
TRKA/NGEF receptor gene in patients with congenital insensitivity
to pain with anhidrosis. Nat Genet 1996; 13: 485-488.

4. Okuda K, Arai T, Miwa T, Hiroki K. Anaesthetic management of
children with congenital insensitivity to pain with anhidrosis.
Paediatr Anaesth 2000; 10: 545-548.

5. Daniel A, Shekim WO, Koresko RL, Dekirmenjian H. Congenital
sensory neuropathy with anhydrosis-a case report and investigation
of autonomic nervous system abnormalities. J Dev Behav Pediatr
1980; 1: 49-53.

6. Tomioka T, Awaya Y, Nihei K, et al. Anesthesia for patients with
congenital insensitivity to pain and anhidrosis: a questionnaire
study in Japan. Anesth Analg 2002; 94 :271-274.

7. Zlotnik A, Gruenbaum SE, Rozet I, Zhumadilov A, Shapira Y.
Risk of aspiration during anesthesia in patients with congenital
insensitivity to pain with anhidrosis: case reports and review of
the literature. J Anesth 2010; 24: 778-782.

8. Brandes IF, Stuth EAE. Use of BIS monitor in a child with congenital
insensitivity to pain with anhidrosis. Paediatr Anaesth 2006; 16:
466-470.

9. Akinc1 SB, Celebioglu B. Bispektral indeks monitdrizasyonu.
Tiirk Yogun Bakim Dernegi Dergisi 2006; 4: 85-90.



