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OLGU SUNUMU / CASE REPORT

Kiiltiiroglu ve ark: Mukopolisakkaridoz tip 6 hastasinda hava
yolu yonetimi
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OZET

Mukopolisakkaridoz tip 6 veya Maroteaux-Lamy sendromu, Glukozaminoglikan (GAG) katabolizmasindaki N-asetil-galaktozamin-
4-siilfataz enziminin eksikligi nedeniyle dokularda kondroitin siilfat ve dermatan siilfat birikimi ile karakterize bir lizozomal depo
hastaligidir. Kisa boyun, makroglossi, gingival hiperplazi, mandibula anormallikleri, hava yolu obstruksiyonu, servikal instabilite gibi
sebepler havayolu hakimiyetini zorlastirir. Beraberindeki obstruktifirestriktif akciger hasari ve kardiovaskiiler problemler ise
entiibasyon sonrasinda hemodinamik dengesizlige neden olarak anestezi idamesini zorlastirtr. Bu olgu sunumunda;
adenotonsillektomi ve bilateral ventilasyon tiipii takilan mukopolisakkaridoz tip 6 hastasindaki anestezi yonetimi tartisiimaktadir.
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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 obstructivel/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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GIRIS

Mukopolisakkaridoz tip 6 (MPS Tip 6 - Maroteaux-
Lamy Sendromu) 1963 yilinda tariflenmis nadir goriilen
otozomal resesif gecisli bir lizozomal depo hastaligidir.
Glukozaminoglikan (GAG) katabolizmasinda gorevli
N-asetilgalaktozamin-4-siilfataz enziminin eksik olmasi
sebebi ile bircok doku ve organda kondroitin siilfat ve
dermatan siilfat birikimi ile karakterizedir (1).

Mukopolisakkaridoz tip 6 hastalarinda tipik olarak
kaba yiiz goriiniimii, kulak-burun bogaz problemleri, ge-
lisme geriligi, spinal kord basi sendromlari, eklem kont-
raktiirii, organomegali, gorme ve isitme sorunlari, kalp
ve solunum problemleri vardir (2). Bu sebeplerle bu
hastalar bir¢ok kez ameliyat olmak ve anestezi almak
zorunda kalir. Kisa boyun, makroglossi, gingival hiperpla-

zi, mandibula anormallikleri, hava yolu obstriiksiyonu,
servikal instabilite gibi sebepler havayolu hakimiyetini,
obstriiktif /restriktif akciger hasart ve kardiovaskiiler
problemler ise anestezi idamesini zorlastirir (3).

Bu olgu sunumunda kulak burun bogaz (KBB) klini-
ginde elektif adenotonsillektomi ve bilateral ventilasyon
tiipli uygulanmasi operasyonu planlanan MPS tip 6 has-
tasindaki anestezi yonetimini tartisacagiz.

OLGU

Bes yasinda 18 kg agirliginda ve 108 cm boyunda
erkek hasta adenotonsillektomi yapilmasi ve bilateral
kulak ventilasyon tiipii takilmasi icin operasyona alind1.
Hastanin preoperatif degerlendirmesinde; 1 yasinda
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MPS tip 6 tanisi ve sonrasinda enzim tedavisi (Naglazym)
aldig1, kardiyak sorunlar1 nedeniyle ise enapril ve digoksin
kullandig1 6grenildi.

Hastanin yapilan fizik muayenesinde kaba yiiz gorii-
niimii, makroglossi, kisa boyun, gégiis 6n duvari defor-
mitesi mevcuttu (Resim 1).

Laboratuvar degerleri normal, akciger grafisi ve pa-
ranazal siniis bilgisayarl1 tomografisi normal olan hasta
elektif sartlarda pediyatri ve pediyatrik metabolizma
hastaliklar1 tarafindan degerlendirildi.

Hasta ASA fiziksel skorlamasina gore ASA 3 olarak
degerlendirdi, ailesinden yazili onam alindi. Mallampati
skoru 3 olarak degerlendirildi ve zor entiibasyon hazirli-
81 yapildi. 8 saat siiren agliktan sonra premedikasyon
icin oral yoldan 0.5 mg kg midazolam verildi. Hasta 30
dakika sonra operasyon odasina alindi. Standart monito-
rizasyon (elektrokardiyografi, periferik oksijen saturas-
yonu, noninvaziv kan basinci) uygulandi. Hastaya el sir-
tindan 22 Gauge ven kateteri yerlestirildi.

Kiiltiiroglu et al: Airway management in mucopolysaccharidosis type
6 patients

Anestezi indiiksiyonu propofol 120 mg, fentanil 12.5
mcg ve %50 azot protoksit-oksijen karigimi iginde %6
sevofluran ile yapilan hastaya kas gevsetici verilmedi.
Videolaringoskopi ile yapilan goriintiilemede epiglot ve
vokal kord mukozalar1 kalinlagmist1 (Resim 2). 4.0 no-
Iu kafli endotrakeal tiip ile basarili entiibasyon yapildi.
Endotrakeal entiibasyon, kapnogram degeri goriilmesi
ile dogrulandi. Entiibasyon sonrasi 0.5 mg kg" rokuron-
yum intravendz yoldan verildi. Anestezi idamesi %3
sevofluran, %50 oksijen, %50 nitr6z oksit karigimi ile
saglandi. Kalp yetmezligi oldugu i¢in verilen s1vi mikta-
r1 da 10 ml kg™ st' olarak hesaplandi ve 1/3 izodeks ola-
rak verildi. Cerrahi islem bittiginde uyaniklig1 tam ola-
rak saglandiktan sonra ekstiibe edildi. Ayilma {initesinde
cerrahi ve/veya anesteziye bagli herhangi bir komplikas-
yon gelismedi ve sorunsuz olarak hasta KBB servisine
nakledildi.

Resim 1. MPS Tip 6 hastasinin bas boyun goriiniimii
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Resim 2. Hastanin iist hava yolunun video laringoskopi ile goriintiisiinde izlenen mukoza kalinlasmasi

TARTISMA

Mukopolisakkaridoztip 6, 5. kromozomdaki ARB
gen mutasyonuna bagli N-asetilgalaktozamin-4-siilfataz
enzim eksikligi ile ortaya cikan, pek cok doku ve organ-
da dermatan siilfat ve kondroitin siilfat birikimi ile ka-
rakterize otozomal resesif gecisli metabolik bir hastalik-
tir. Diinyada tiim MPS tiplerinin siklig1 1/25000 ile
1/500000 arasindadir ve bunlarin da %1’ini MPS tip 6
olusturmaktadir (1). Bununla birlikte Tiirkiye’de MPS
tip 6 gibi otozomal resesif gecisli hastaliklarin goriilme
siklig1 daha da fazladir (4). Bunun sebebi ise Tiirkiye’de
yapilan evliliklerin %22’sinin akraba evliligi ve bu evli-
liklerin de %76’sinin birinci derecedeki akrabalarla ya-
pilan evlilikler olmasidir (4-5). Almanya’da yapilan bir
epidemiyolojik ¢alismada Tiirklerdeki MPS tip 6 preve-
lansinin Alman’lardan 10 kat daha fazla oldugu bildiril-
migtir (1).

Bu hastalar klinikte bag boyun (makrosefali, basik
burun kokii, mandibula anormallikleri, makroglossi, ki-

sa boyun, servikal instabilite, korneal birikim ve buna
bagh aintraokiiler basing artisi, ilerleyici igitme kaybi
vb) solunum sistemi (gogiis kafesi anormallikleri, iist ve
alt hava yolu obstriiksiyonu, restriktif akciger hastaligi
vb) kardiyovaskiiler sistem [sistemik hipertansiyon, ka-
pak yetmezlikleri (en ¢cok mitral kapak), endokardit vb]
gastrointestinal sistem (hepatosplenomegali, umblikal
ve/veya inguinal herni vb), endokrin sistem (gec¢ puber-
te, hipertrikozis vb) ve iskelet sistemi (kifoz, skolyoz,
spinal kord basi sendromlari, servikal instabilite, meta-
karpal kemik kisalig1, kalca displazisi vb) problemleri
ile kargimiza ¢ikar (1,3,6).

Mukopolisakkaridoz tip 6 tanist arilsiilfataz-b enzim
aktivitesinin azalmasi/yoklugunun laboratuvar analizi
ile gosterilmesiyle konur. Tan1 klinik fenotip 6zelliklerle
desteklenir (1). Yakin gecmise kadar destek tedavisi ve
kemik iligi nakli disinda tedavi secenegi olmayan MPS
tip 6 hastalari i¢in su an enzim replasman tedavisi uygu-
lamas1 s6z konusudur.
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Her ne kadar enzim replasman tedavisi alsalar da,
hastalarin ameliyat olmasini ve anestezi almasi gerek-
tiren bir ¢cok kritik problem vardir. Cesitli calismalar
gostermistir ki cerrahi MPS’1i olgularda yiiksek mortali-
te riski icermektedir. Bu mortalite daha cok havayolu
obstriiksiyonu, ventilasyon ve oksijenasyon problemleri
ile iligkilidir. Bu hastalardaki hava yolu obstriiksiyonlar1
zor ventilasyon-zor entiibasyondan acil trakeostomi ihti-
yacina kadar cesitli tablolara neden olabilir. Bu nedenle,
bu hastalar preoperatif donemde detayl kardiyorespira-
tuvar ve servikal omurga problemleri acisindan deger-
lendirilmeli, anestezi ge¢cmisleri, servikal instabilite ve
temporomandibular eklem hareketliligi acisindan arasti-
rilmalidir (3,6). Frawley ve ark. (7) 17 MPS’li hastaya
uygulanan 141 anestetik girisimde %14.2 maske ile zor
ventilasyon, %25 zor entiibasyon ile karsilagtiklarini bil-
dirmislerdir. Zor entiibasyon olan MPS hastalarinin sub-
tiplerinde %386.7 ile MPS tip 6 ilk siradadir (7).

Ozellikle MPS tip 1,2,4 ve 6’da atlantoaksiyal insta-
bilite, spinal kanal darligina bagl spinal kord basisi
gozlenir. Bu nedenle ventilasyon ve entubasyon sirasin-
da dikkatsiz ve asir1 ekstansiyon paraliziye kadar gide-
bilen tabloya neden olabilir (1). Preoperatif donemde
havayolu ve kardiyak acidan detayli inceledigimiz has-
tamizin anestezi indiiksiyonunda kardiyovaskiiler stabi-
liteyi sagladik ve hava yolu kontroliinde basin ekstansi-
yonundan kag¢indik. Hava yolu problemlerine karsi ge-
rekli on hazirliklardan sonra video laringoskopi ile entii-
basyonu giivenle yaptik. Anestezi idamesinde hemodi-
namiyi stabil tutup, siv1 yiiklemesinden kagindik.

SONUC

Ozellikle Tiirkiye’de daha sik karsilasma ihtimali
olan MPS tip 6 hastalarinda anestezi dncesi degerlendir-
menin 6nemli oldugunu, zor hava yolu ihtimaline kars1
hazirlikli olunmasi gerektigini, entiibasyon sirasinda ba-
sin ekstansiyonundan kaginilarak entiibasyonun tercihen
video laringoskopi ile yapilmasinin daha uygun oldugu-
nu diisilinliyoruz.
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