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ÖZET
Konjenital a¤r› duyars›zl›¤› sendromu nadir görülen, aç›klanamayan atefl, anhidrozis, a¤r›ya duyars›zl›kla karakterize sensoriyal

ve otonomik bir nöropatidir. Mental retardasyon ve kendilerine zarar verme davran›fllar›na ba¤l› geliflen travmalar nedeniyle
uygulanacak cerrahilerde hastalar›n anestezi ihtiyaçlar› olabilmektedir. Literatürde bulunan olgu sunumlar› genel anestezinin
güvenle kullan›labilece¤ini desteklemektedir. Ancak bu hastalarda anestezi uygulamas› esnas›nda uyaranlara otonomik yan›tlar›n
bozulmufl olmas› anestezi derinli¤ini tahmin etmede güçlük yaratabilir. Bu olgu sunumunda konjenital a¤r› duyars›zl›¤› sendromu
olan 5 yafl›ndaki k›z olguda bispektral indeks (B‹S) monitörizasyonu eflli¤indeki intravenöz anestezi yönetimimizi sunmay› amaçlad›k.

ANAHTAR KEL‹MELER: Bispektral indeks, genel anestezi, konjenital a¤r› duyars›zl›¤›, vücut s›cakl›¤›

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
5-years-old girl with congenital insensitivity to pain by using bispectral index (BIS) monitoring.
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G‹R‹fi

Konjenital a¤r› duyars›zl›¤› sendromu (KADS) oto-
zomal resesif geçiflli, mental retardasyon ve sistemik an-
hidrozun efllik etti¤i, nadir  görülen sensoriyal ve otono-
mik bir nöropatidir (1,2). Sinir büyüme faktörünün etki-
lerinden sorumlu olan Tirozin kinaz geninde mutasyon
sonucu nöronlar›n aksonal geliflimleri bozulmufltur (3).
Sistemik anhidroz, ter bezlerinin innervasyon bozuklu¤u
ile ortaya ç›kar ve termoregülasyonu bozarak hayat› teh-
dit eden hipertermi ataklar›na neden olabilir (4). Olgu-
larda a¤r›n›n hissedilmemesine ba¤l› olarak kendine za-
rar verme ve ortopedik k›r›klar s›kt›r. A¤r›l› uyaranlara
yan›ts›zl›¤a ra¤men dokunma duyular› normaldir. Hasta-
lar›n de¤iflik seviyelerdeki mental retardasyonu ve do-
kunma ile oluflabilecek hiperestezi nedeniyle operasyon
gerektiren durumlarda anestezi uygulamas› gerekir.
Anestezi uygulamas› esnas›nda bispektral indeks (B‹S)

monitörizasyonu otonomik yan›tlar› da bozulmufl olan
bu olgularda, anestezik ajanlar›n yüksek dozlar›ndan ka-
ç›nma ve fark›ndal›¤› önleme olana¤› sa¤layabilir. Bu
olgu sunumunda  femur k›r›¤› nedeniyle operasyona al›-
nan 5 yafl›ndaki bir hastadaki B‹S monitörizasyonu eflli-
¤indeki anestezi yönetimimizi sunmay› amaçlad›k.

OLGU SUNUMU

Befl yafl›nda, 14 kg a¤›rl›¤›nda, konjenital a¤r› du-
yars›zl›¤› sendromu oldu¤u bilinen k›z hasta yüksekten
atlama sonucu oluflan femur fraktürü nedeniyle anestezi
poliklini¤inde de¤erlendirildi. Normal zaman›nda do¤an
hastam›z›n anne ve babas›n›n 1. dereceden akraba oldu-
¤u, ailede genetik bir hastal›k veya konjenital bir mal-
formasyon öyküsü olmad›¤› ö¤renildi. Öyküsünde has-
tan›n geçirdi¤i s›k enfeksiyonlar nedeniyle yap›lan kan
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tetkikleri ve ilaç enjeksiyonlar› esnas›nda a¤r› duyma-
mas›, soba temas› sonucu oluflan yan›klara tepki verme-
mesi, dil-dudak ›s›r›klar› ve yürümede gecikme gibi ya-
k›nmalarla hastaneye baflvurmas› sonucunda "konjenital
a¤r› duyars›zl›¤› sendromu" tan›s› konuldu¤u ö¤renildi.
Mental retardasyonu da  bulunan hastan›n alt duda¤› ve
dilinde ›s›rmaya ba¤l› lezyon, sa¤ el parmak uçlar› ve
sa¤ ayak bile¤inde bulunan eski yan›k skarlar› d›fl›nda
fizik muayenesi normaldi (Resim1-3). Daha önce ben-
zer sebeplerle oluflan k›r›klar› nedeniyle iki defa genel
anestezi ald›¤› ö¤renildi. Hastan›n ameliyat öncesi labo-
ratuvar de¤erlerinde de bir anormallik saptanmad›.

Hastan›n operasyondan önce 1 mg intravenöz (iv)
midazolamla premedikasyonu sa¤lanarak 21 °C ›s›da
olan operasyon salonuna al›nd›. Rutin anestezi monitöri-
zasyonuna ek olarak B‹S monitörizasyonu (BIS Vista,
Aspect Medical Systems) ve indüksiyondan sonra öze-
fageal ›s› monitörizasyonu yap›ld›. Anestezi indüksiyo-
nunda  30 mg propofol ve 7 mg rokuronyum bromür uy-
gulanan hasta 4.0 numara kafl› tüp ile entübe edildi.
Anestezi  idamesinde  %50  O2 ve  %50  N2O  kar›fl›m›
ve  B‹S 40-60 olacak flekilde iv propofol infüzyonu
(4-5 mg kg-1 st-1) uyguland›. B‹S de¤erleri ve vücut ›s›s›
5 dakika aral›klarla kaydedildi. K›rkbefl dakika süren
operasyon boyunca hemodinamik bulgular ve vücut s›-
cakl›¤› normal s›n›rlar içinde seyreden olguya postope-
ratif analjezi amac›yla bir opioid yada herhangi baflka
bir analjezik kullan›lmad›. Operasyonun bitimini taki-
ben nöromüsküler blok neostigmin 0.05 mg kg-1 ve atro-
pin 0.01mg kg-1 ile geri döndürüldü.  B‹S de¤eri 87 iken
hasta ekstübe edildi. 50. dakikada B‹S de¤eri 95'e ula-
fl›nca postoperatif derlenme ünitesine al›nd›. Derlenme
ünitesinde de kalp at›m h›z› 96 dk-1, periferik oksijen sa-
turasyonu %98 ve vücut s›cakl›¤› 36.8 °C iken servisine
transfer edildi. Postoperatif dönemde de a¤r›s› ve atefli
olmayan hasta 2 gün sonra sorunsuz olarak taburcu edildi.

TARTIfiMA

Konjenital a¤r› duyars›zl›¤› sendromu (KADS) nadir
görülen 5 tip sensoriyal ve otonomik nöropatiden biridir.
KADS olan olgular a¤r›y› hissetmemelerinden dolay›
ortopedik k›r›klar, dil-dudak yaralanmalar› gibi kendile-
rine zarar veren travmalarla hayatlar›n›n bir çok döne-
minde anestezi uygulamalar›na ihtiyaç duyarlar. A¤r›
duymamalar›na karfl›n dokunma duyular› normaldir, do-
kunma ile oluflabilecek hiperestezi ve mental retardas-
yon anestezi ihtiyac›n›n temelini oluflturur (1).

Literatürde ›s› regülasyonunun bozuklu¤una ba¤l›
hipertermi ataklar› nedeniyle kaybedilen olgular oldu¤u
bildirilmifltir (4). KADS'l› olgularda vücut katekolamin
seviyeleri de azalm›fl olup bu azalma en belirgin olarak
norepinefrinde gözlenmektedir (5). Bu nedenle anestezi
yönetimi, bozulmufl vücut ›s›s› kontrolü nedeniyle olu-
flabilecek hipertermi ve hipotermi, azalm›fl katekolamin
seviyelerine ba¤l› hipotansiyon ve di¤er kardiyovaskü-
ler olaylar aç›s›ndan özellik göstermektedir. Hastalar›n
premedike edilmesi heyecan ve anksiyete ile tetiklenebi-
lecek atefli önleyebilir (6). Biz de bu amaçla hastam›za
midazolamla premedikasyon uygulayarak operasyon sa-
lonuna ald›k. Vücut ›s›s› dalgalanmalar›n› önlemek aç›-

Resim 1: Kendine zarar verme davran›fllar›yla oluflan dil-dudak

yaralanmalar›

Resim 2: Sa¤ ayak bile¤inde bulunan eski yan›k skar› 

Resim 3: Sa¤ el parmaklar›nda eski yan›k skarlar› 
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s›ndan oda ›s›s›n›n belli bir seviyede sürdürülmesi ve s›-
k› bir ›s› monitörizasyonu önemlidir. Olgumuzda da
operasyon odas›n›n ›s›s› sabit tutulmufl, hastan›n vücut
›s›s› sürekli olarak izlenmifl ve özefageal ›s› operasyo-
nun bafl›nda 36.9 °C iken operasyon sonunda 36.4 °C
olarak ölçülmüfl olup hipotermik yada hipertermik bir
durumla karfl›lafl›lmam›flt›r. 

KADS'l› olgularda otonomik disfonksiyon nedeniyle
yeterli açl›k sürelerine ra¤men aspirasyon riskinin yük-
sek oldu¤unu bildiren bir olgu serisi bulunmaktad›r (7).
Laringeal maske kullan›lan 2 olguda 8 saatlik açl›k süre-
sine ra¤men solid partiküllü mide içeri¤i regürjitasyonu
ve aspirasyonu oldu¤u ve bunu hipoksik kardiyak arres-
tin izledi¤i bu nedenle bu olgularda h›zl› ve seri endot-
rakeal entübasyonun gerekli oldu¤u vurgulanm›flt›r (7).
Bu bilgiler do¤rultusunda olgumuzda endotrakeal entü-
basyon uygulayarak havayolu güvenli¤ini sa¤lam›fl olduk.

Anestezi esnas›nda karfl›lafl›labilecek bir baflka prob-
lem ise uyaranlara karfl› kan bas›nc› ve kalp h›z› art›fl› gibi
otonomik yan›tlar›n azalmas› sonucu anestezi derinli¤ini
tahmin etmenin güç olmas›d›r (8). Kullan›lan anestezikle-
rin düflük seviyeleri ''fark›ndal›k'' fleklinde karfl›m›za ç›ka-
bilecekken, yüksek dozlar kardiyovasküler olaylara ze-
min haz›rlayabilir. KADS'l› 20 hastan›n de¤erlendirildi¤i
bir olgu serisinde anestezi esnas›nda 15 hastada bradikar-
di ve hipotansiyon geliflti¤i ve  bir tanesinde kardiyak ar-
rest görüldü¤ü, kardiyovasküler olaylar›n düflünülenden
fazla oldu¤u bildirilmifltir (2). B‹S de¤erleri anestezik
ajanlar›n azaltt›¤› serebral metabolik h›z› yans›tmaktad›r
ve yeterli bir anestezi seviyesi için 40-60 aras› de¤erler
yeterli olmaktad›r (9). Bu nedenle olgumuzda propofol
infüzyon dozlar› B‹S de¤erleri do¤rultusunda  uygulan-
m›flt›r. Böylece hem fark›ndal›¤›n önüne geçilmifl hem de
yüksek anestezik madde konsantrasyonlar›ndan kaç›n›la-
rak hemodinamik stabilite sa¤lanm›flt›r.

KADS'l› olgularda hipertermi aç›s›ndan  antikoliner-
jik ilaçlardan kaç›n›lmas› gerekti¤i gibi bir kan› varsa da
literatürde bir çok olguda güvenli olarak kullan›ld›¤› ve
hipertermi gözlenmedi¤i rapor edilmifltir (4). Olgumuz-
da da operasyonun sonunda kas gevfletici ilac›n etkisini
döndürmek amac›yla neostigminin yan›nda 0.01 mg kg-1

dozunda atropin kullan›lm›fl ve hastan›n postoperatif ta-
kibinde de hipertermi ile karfl›lafl›lmam›flt›r.

Sonuç olarak, KADS'l› olgular nadiren karfl›lafl›lsa
da  anestezi uygulamas› aç›s›ndan özellik gösteren bir
hasta grubudur. Bu hastalar›n genel anestezi uygulamas›
esnas›nda vücut ›s›s› dalgalanmalar›n›n olabilece¤i, bu-
na yönelik önlemlerin al›nmas›n›n yan›s›ra hemodina-
mik instabilite aç›s›ndan duyarl› olan bu olgularda ye-
terli anestezi derinli¤inin sa¤lanmas›nda B‹S  monitöri-
zasyonunun yararl› olabilece¤i kan›s›na vard›k.


