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ÖZET
Mukopolisakkaridoz tip 6 veya Maroteaux-Lamy sendromu, Glukozaminoglikan (GAG) katabolizmas›ndaki N-asetil-galaktozamin-

4-sülfataz enziminin eksikli¤i nedeniyle dokularda kondroitin sülfat ve dermatan sülfat birikimi ile karakterize bir lizozomal depo
hastal›¤›d›r. K›sa boyun, makroglossi, gingival hiperplazi, mandibula anormallikleri, hava yolu obstruksiyonu, servikal instabilite gibi
sebepler havayolu hakimiyetini zorlaflt›r›r. Beraberindeki obstruktif/restriktif akci¤er hasar› ve kardiovasküler problemler ise
entübasyon  sonras›nda  hemodinamik  dengesizli¤e  neden  olarak  anestezi  idamesini  zorlaflt›r›r.  Bu  olgu  sunumunda;
adenotonsillektomi ve bilateral ventilasyon tüpü tak›lan mukopolisakkaridoz tip 6 hastas›ndaki anestezi yönetimi tart›fl›lmaktad›r.

ANAHTAR KEL‹MELER: Mukopolisakkaridoz tip 6, Zor Hava Yolu, Videolaringoskop

SUMMARY
Mucopolysaccharidosis type 6 or Maroteaux-Lamy syndrome is a lysosomal storage disease which is characterized by the

accumulation of chondroitin sulfate and dermatan sulfate in the tissue due to the lack of the N-acetyl galactosamine 4-sulfatase
enzyme. Causes such as short neck, macroglossia, gingival hyperplasia, mandibular abnormalities, airway obstruction, cervical
instability makes the airline dominance difficult. Accompanying obstructive/restrictive lung damage and cardiovascular problems
as the cause of hemodynamic instability after intubation are the possible difficulties in anesthesia sustainment. In this case
report, anesthetic management in patients who underwent adenotonsillectomy and attached bilateral ventilation tube with
mucopolysaccharidosis type 6 are discussed.
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G‹R‹fi

Mukopolisakkaridoz tip 6 (MPS Tip 6 - Maroteaux-
Lamy Sendromu) 1963 y›l›nda tariflenmifl nadir görülen
otozomal resesif geçiflli bir lizozomal depo hastal›¤›d›r.
Glukozaminoglikan (GAG) katabolizmas›nda görevli
N-asetilgalaktozamin-4-sülfataz enziminin eksik olmas›
sebebi ile birçok doku ve organda  kondroitin sülfat ve
dermatan sülfat birikimi ile karakterizedir (1).

Mukopolisakkaridoz tip 6 hastalar›nda tipik olarak
kaba yüz görünümü, kulak-burun bo¤az problemleri, ge-
liflme gerili¤i, spinal kord bas› sendromlar›, eklem kont-
raktürü, organomegali,  görme ve iflitme sorunlar›, kalp
ve solunum problemleri vard›r (2).  Bu sebeplerle bu
hastalar birçok kez ameliyat olmak ve anestezi almak
zorunda kal›r. K›sa boyun, makroglossi, gingival hiperpla-

zi, mandibula anormallikleri, hava yolu obstrüksiyonu,
servikal instabilite gibi sebepler havayolu hakimiyetini,
obstrüktif /restriktif akci¤er hasar› ve kardiovasküler
problemler ise anestezi idamesini zorlaflt›r›r (3).

Bu olgu sunumunda kulak burun bo¤az (KBB) klini-
¤inde elektif adenotonsillektomi ve bilateral ventilasyon
tüpü uygulanmas› operasyonu planlanan MPS tip 6 has-
tas›ndaki anestezi yönetimini tart›flaca¤›z. 

OLGU 

Befl yafl›nda 18 kg a¤›rl›¤›nda ve 108 cm boyunda
erkek hasta adenotonsillektomi yap›lmas› ve bilateral
kulak ventilasyon tüpü tak›lmas› için operasyona al›nd›.
Hastan›n preoperatif de¤erlendirmesinde; 1 yafl›nda
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MPS tip 6 tan›s› ve sonras›nda enzim tedavisi (Naglazym)
ald›¤›, kardiyak sorunlar› nedeniyle ise enapril ve digoksin
kulland›¤› ö¤renildi. 

Hastan›n yap›lan fizik muayenesinde kaba yüz görü-
nümü, makroglossi, k›sa boyun, gö¤üs ön duvar› defor-
mitesi mevcuttu (Resim 1). 

Laboratuvar de¤erleri normal, akci¤er grafisi ve pa-
ranazal sinüs bilgisayarl› tomografisi normal olan hasta
elektif flartlarda pediyatri ve pediyatrik metabolizma
hastal›klar› taraf›ndan de¤erlendirildi. 

Hasta ASA fiziksel skorlamas›na göre ASA 3 olarak
de¤erlendirdi, ailesinden yaz›l› onam al›nd›. Mallampati
skoru 3 olarak de¤erlendirildi ve zor entübasyon haz›rl›-
¤› yap›ld›. 8 saat süren açl›ktan sonra premedikasyon
için oral yoldan 0.5 mg kg-1 midazolam verildi. Hasta 30
dakika sonra operasyon odas›na al›nd›. Standart monito-
rizasyon (elektrokardiyografi, periferik oksijen saturas-
yonu, noninvaziv kan bas›nc›) uyguland›. Hastaya el s›r-
t›ndan 22 Gauge ven kateteri yerlefltirildi. 

Anestezi indüksiyonu propofol 120 mg, fentanil 12.5
mcg ve %50 azot protoksit-oksijen kar›fl›m› içinde %6
sevofluran ile yap›lan hastaya kas gevfletici verilmedi.
Videolaringoskopi ile yap›lan görüntülemede epiglot ve
vokal kord mukozalar› kal›nlaflm›flt› (Resim 2). 4.0 no-
lu kafl› endotrakeal tüp ile baflar›l› entübasyon yap›ld›.
Endotrakeal entübasyon, kapnogram de¤eri görülmesi
ile do¤ruland›. Entübasyon sonras› 0.5 mg kg-1 rokuron-
yum  intravenöz yoldan verildi. Anestezi idamesi  %3
sevofluran, %50 oksijen, %50 nitröz oksit kar›fl›m› ile
sa¤land›. Kalp yetmezli¤i oldu¤u için verilen s›v› mikta-
r› da 10 ml kg-1 st-1 olarak hesapland› ve 1/3 izodeks ola-
rak verildi. Cerrahi ifllem bitti¤inde uyan›kl›¤› tam ola-
rak sa¤land›ktan sonra ekstübe edildi. Ay›lma ünitesinde
cerrahi ve/veya anesteziye ba¤l› herhangi bir komplikas-
yon geliflmedi ve sorunsuz olarak hasta KBB servisine
nakledildi. 

Resim 1. MPS Tip 6 hastas›n›n bafl boyun görünümü
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TARTIfiMA

Mukopolisakkaridoztip 6, 5. kromozomdaki ARB
gen mutasyonuna ba¤l› N-asetilgalaktozamin-4-sülfataz
enzim eksikli¤i ile ortaya ç›kan, pek çok doku ve organ-
da dermatan sülfat ve kondroitin sülfat birikimi ile ka-
rakterize otozomal resesif geçiflli metabolik bir hastal›k-
t›r. Dünyada tüm MPS tiplerinin s›kl›¤› 1/25000 ile
1/500000 aras›ndad›r ve bunlar›n da  %1’ini MPS tip 6
oluflturmaktad›r  (1). Bununla birlikte Türkiye’de MPS
tip 6 gibi otozomal resesif geçiflli hastal›klar›n görülme
s›kl›¤› daha da fazlad›r (4). Bunun sebebi ise Türkiye’de
yap›lan evliliklerin %22’sinin akraba evlili¤i ve bu evli-
liklerin de %76’s›n›n birinci derecedeki akrabalarla ya-
p›lan evlilikler olmas›d›r (4-5). Almanya’da yap›lan bir
epidemiyolojik çal›flmada Türklerdeki MPS tip 6 preve-
lans›n›n Alman’lardan 10 kat daha fazla oldu¤u bildiril-
mifltir (1). 

Bu hastalar klinikte bafl boyun (makrosefali, bas›k
burun kökü, mandibula anormallikleri, makroglossi, k›-

sa boyun, servikal instabilite, korneal birikim ve buna
ba¤l› aintraoküler bas›nç art›fl›, ilerleyici iflitme kayb›
vb) solunum sistemi (gö¤üs kafesi anormallikleri, üst ve
alt hava yolu obstrüksiyonu, restriktif akci¤er hastal›¤›
vb) kardiyovasküler sistem [sistemik hipertansiyon, ka-
pak yetmezlikleri (en çok mitral kapak), endokardit vb]
gastrointestinal sistem (hepatosplenomegali, umblikal
ve/veya inguinal herni vb), endokrin sistem (geç puber-
te, hipertrikozis vb) ve iskelet sistemi (kifoz, skolyoz,
spinal kord bas› sendromlar›, servikal instabilite, meta-
karpal kemik k›sal›¤›, kalça displazisi vb) problemleri
ile karfl›m›za ç›kar (1,3,6). 

Mukopolisakkaridoz tip 6 tan›s› arilsülfataz-b enzim
aktivitesinin azalmas›/yoklu¤unun laboratuvar analizi
ile gösterilmesiyle konur. Tan› klinik fenotip özelliklerle
desteklenir (1). Yak›n geçmifle kadar destek tedavisi ve
kemik ili¤i nakli d›fl›nda tedavi seçene¤i olmayan MPS
tip 6 hastalar› için flu an enzim replasman tedavisi uygu-
lamas› söz konusudur. 

Resim 2. Hastan›n üst hava yolunun video laringoskopi ile görüntüsünde izlenen mukoza kal›nlaflmas›
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Her ne kadar enzim replasman tedavisi alsalar da,
hastalar›n ameliyat olmas›n› ve anestezi almas›n› gerek-
tiren bir çok kritik problem vard›r. Çeflitli çal›flmalar
göstermifltir ki cerrahi MPS’li olgularda yüksek mortali-
te riski içermektedir. Bu mortalite daha çok havayolu
obstrüksiyonu, ventilasyon ve oksijenasyon problemleri
ile iliflkilidir. Bu hastalardaki hava yolu obstrüksiyonlar›
zor ventilasyon-zor entübasyondan acil trakeostomi ihti-
yac›na kadar çeflitli tablolara neden olabilir. Bu nedenle,
bu hastalar preoperatif dönemde detayl› kardiyorespira-
tuvar ve servikal omurga problemleri aç›s›ndan de¤er-
lendirilmeli, anestezi geçmiflleri, servikal instabilite ve
temporomandibular eklem hareketlili¤i aç›s›ndan araflt›-
r›lmal›d›r (3,6). Frawley ve ark. (7) 17 MPS’li hastaya
uygulanan 141 anestetik giriflimde %14.2 maske ile zor
ventilasyon, %25 zor entübasyon ile karfl›laflt›klar›n› bil-
dirmifllerdir. Zor entübasyon olan MPS hastalar›n›n sub-
tiplerinde %86.7 ile MPS tip 6 ilk s›radad›r (7). 

Özellikle MPS tip 1,2,4 ve 6’da atlantoaksiyal insta-
bilite, spinal kanal darl›¤›na ba¤l› spinal kord bas›s›
gözlenir.  Bu nedenle ventilasyon ve entubasyon s›ras›n-
da dikkatsiz ve afl›r› ekstansiyon paraliziye kadar gide-
bilen tabloya neden olabilir (1). Preoperatif dönemde
havayolu ve kardiyak aç›dan detayl› inceledi¤imiz has-
tam›z›n anestezi indüksiyonunda kardiyovasküler stabi-
liteyi sa¤lad›k ve hava yolu kontrolünde bafl›n ekstansi-
yonundan kaç›nd›k. Hava yolu problemlerine karfl› ge-
rekli ön haz›rl›klardan sonra video laringoskopi ile entü-
basyonu güvenle yapt›k. Anestezi idamesinde hemodi-
namiyi stabil tutup, s›v› yüklemesinden kaç›nd›k. 

SONUÇ

Özellikle Türkiye’de daha s›k karfl›laflma ihtimali
olan MPS tip 6 hastalar›nda anestezi öncesi de¤erlendir-
menin önemli oldu¤unu, zor hava yolu ihtimaline karfl›
haz›rl›kl› olunmas› gerekti¤ini, entübasyon s›ras›nda ba-
fl›n ekstansiyonundan kaç›n›larak entübasyonun tercihen
video laringoskopi ile yap›lmas›n›n daha uygun oldu¤u-
nu düflünüyoruz. 
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