
Anestezi Dergisi 2017; 25 (3): 159 - 162 Çevikkalp ve ark: Rett Sendromu ve Anestezi

159

RETT SENDROMU VE ANESTEZİ YÖNETİMİ

RETT SYNDROME AND ANESTHETIC MANAGEMENT

OLGU SUNUMU / CASE REPORT

1Eralp  ÇEV‹KKALP,  2Gonca  GÜL  HAYRAN,  2Gönül  TEZCAN  KELEfi
1Erciş Devlet Hastanesi, Anesteziyoloji ve Reanimasyon Kliniği, Van, Türkiye

2Celal Bayar Üniversitesi Tıp Fakültesi, Anesteziyoloji ve Reanimasyon Anabilim Dalı, Manisa, Türkiye

1Ercis State Hospital, Anesthesiology and Reanimation Clinic, Van, Turkey
2Celal Bayar University, Faculty of Medicine, Department of Anesthesiology and Reanimation, Manisa, Turkey

ÖZET
Rett sendromu geliflimsel ve nörolojik bozuklarla seyreden X kromozomundan kodlanan MECP2 gen mutasyonuyla ortaya

ç›kan bir hastal›kt›r. Erken yafllarda bafllayan geliflimsel gerileme, EEG anormallikleri, epileptik nöbet, mental retardasyonun efllik
etti¤i santral tutulumlu bir hastal›kt›r. Bunun yan› s›ra ortopedik, solunumsal ve kardiyak sorunlarda görülebilmektedir. Uzam›fl
QT süresi, skolyoz, apne, kafleksi bu sendromlu çocuklarda s›k görülür ve bu nedenle anestezi uygulamas›nda özen ve dikkat
gerektir. Bu olgu sunumunda; Rett sendromu olan çocuk hastada perioperatif anestezik yaklafl›m›, riskleri ve s›k karfl›lafl›labilecek
durumlar› paylaflt›k.

ANAHTAR KEL‹MELER: Rett sendromu, Zor havayolu, Aritmi, Solunum distresi, Malign hipertermi

SUMMARY
Rett syndrome is a developmental and neurological disease characterized by defective X and is caused by mutations in the

gene MECP2 coded chromosomes. It is a central involvement diesase that starts in the early developmental years, together along
with EEG abnormalities, seizures, mental retardation. Orthopedic, respiratory and cardiac problems can also be seen. Prolonged
QT, scoliosis, apnea, cachexia is common in children with this syndrome and requires significant anesthesia care and attention. In
this case, we emphasized the anesthetic management of a Rett Syndrome child, its possible risks and problems.
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G‹R‹fi

Rett sendromu (RS) ilk kez Avusturyal› pediyatrist
Andreas Rett taraf›ndan 1966'da "çocuklukta beyin atro-
fisi" olarak tan›mlam›flt›r. Rett sendromu, beynin gri
maddesinin nöro-geliflimsel bozuklu¤udur. X kromozo-
munda yerleflimli metil-sitosin-guanozin ba¤lay›c› pro-
tein 2 (MECP2)  sentezleyen gendeki mutasyon sonucu
oluflur. Erkek fetüslarda, X kromozomu üzerindeki ko-
numu ve MECP2 proteinine olan gereksiniminden dola-
y› anne karn›nda ölümcül seyreder. MECP2 nin kayb›y-
la lokus serelousdaki hücrelerin ifllevi de¤iflir, böylece
serebral korteks ve hipokampus noradrenerjik innervas-
yonu etkilenir (1). RS tan›s›, klasik semptomlar›n ve
bulgular›n erken dönemde tan›nmas›yla klinik olarak
konulmaktad›r (2). Nörolojik sistem bulgular›; geliflim-
sel gerileme, mental retardasyon, epileptik nöbet ve
EEG anormallikleridir. Tan› için MECP2 gen mutasyo-
nu hastal›¤›n tan›s›n›n do¤rulanmas› aç›s›ndan uygulan-

mal›d›r (3). RS olgularda %22-25 oran›nda ani ölüm ris-
ki mevcuttur (4). EKG bozukluklar›, uzam›fl QT sendro-
mu ve zay›f otonomik innervasyon sonucu oluflabilecek
kardiyak artimiler, takipne ve apne gibi respiratuvar ne-
denler ani ölüm nedenleri aras›ndad›r (5).

Santral sinir sistemi deformitelerine ek olarak orto-
pedik deformiteler özellikle skolyoz %50’nin üzerinde
birliktelik göstermektedir (6). Bu hastalarda obstrüktif
uyku apnesi, tonsil hipertrofisi de görülebilir. Son organ
tutulumunun fazlal›¤›, respiratuvar ve kardiyak bozuk-
luklar› nedeniyle RS hastalar›n intraoperatif ve postope-
ratif anestezik yönetimi önem kazanmaktad›r.

Bu sunumda, ileri derecede tonsil hipertrofisi nede-
niyle tonsillektomi operasyonu geçirecek olan 3 yafl›n-
daki RS olguya ait anestezik yaklafl›m›m›z› paylaflmay›
amaçlad›k.
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Rett sendromu tan›s› ile daha önce pediatri klini¤i
taraf›ndan izlenen 3 yafl›nda 13 kg a¤›rl›¤›nda k›z çocu-
¤u hastanemiz kulak burun bo¤az servisine s›k üst solu-
num yolu enfeksiyonu ve h›fl›lt›l› soluma flikayetleri ile
baflvurmufl, yap›lan incelemelerinde kronik tonsillit ve
kronik efüzyonlu otit teflhisiyle tonsillektomi ve bilate-
ral ventilasyon tüp uygulanmas› karar› al›nm›flt›r. Olgu-
nun nörolojik muayenesinde oryantasyon ve kooperas-
yon mevcut de¤ildi. Otizm benzeri bulgular ve mental
ve motor retardasyonu yafl›tlar›n›n %50 gerisinde ve
%80 paraparezisi olan olgu yürüyemiyordu. Kardiyo-
vasküler muayenesinde kalp sesleri ritmikti, ek ses ve
üfürüm yoktu. Solunumsal muayenesinde ise akci¤er
sesleri normal hiç bir patolojik bulgu yoktu. Hastan›n
laboratuvar testleri normal olarak de¤erlendirildi.
EKG’de QT uzamas› bulunmaktayd›. Özgeçmiflinde nö-
bet öyküsü olan hasta oral yol ile levatirasetam 20 mg
kg-1 gün-1 kullan›yordu. Fizik muayenesinde belirtilen
nörolojik bulgular› d›fl›nda özelli¤i yoktu. Olguyu elek-
tif flartlarda pediyatrik nöroloji ve kardiyoloji klini¤i de-
¤erlendirdi. Rett sendromu tan›s› olan hastada olabile-
cek malign hipertermi riskinden dolay› dantrolen sod-
yum ameliyathanede haz›r bulunduruldu. Premedikas-
yon uygulanmadan ameliyathaneye al›nan hastaya 22 G
branül ile damar yolu aç›ld› ve 1/3 izodeks infüzyonu
baflland›. EKG, pulsoksimetre, end-tidal CO2, timpanik
membrandan s›cakl›k monitörizasyonu yap›ld›. Anestezi
indüksiyonu lidokain 1 mg kg-1, propofol 2 mg kg-1, fen-
tanil 2 µg kg-1 ile sa¤land›. Balon maske ventilasyonun-
da zorluk yaflanmad› ve roküronyum 0,6 mg kg-1 ile kas
gevflemesi sa¤land›ktan sonra, 2 numara macintosh bla-
de ile laringoskopi yap›ld›. Hava yolunu neredeyse tama
yak›n kapatan hipertrofik tonsiller mevcuttu. Mallampa-
tisi 1 olan olguya, epiglotun alt›ndan 4 numara spiralli
tüp ile trakeal entübasyon gerçeklefltirildi. Anestezi ida-
mesi, propofol infüzyon (60-150 µg kg-1 hr-1)  ve remi-
fentanil (0.1-0.3 µg kg-1 min-1) infüzyonu ile birlikte, bis-
pektral indeks 50-60, ortalama arter bas›nc› 55-65
mmHg olacak flekilde sa¤land›. Kas gevfletici ek doz ge-
reksinimi olmad›. Girifl vital bulgular›; kalp at›m h›z›
(KAH): 110 at›m dk-1, arteriyel kan bas›nc› (AKB):
90/60 mmHg, periferik oksijen satürasyonu (SpO2):
%100, timpanik membran s›cakl›k: 36,7°C idi. Entübas-
yon sonras› hastan›n KAH: 100 at›m dk-1, AKB: 88/62
mmHg, SpO2: % 100, timpanik membran s›cakl›k
36.6°C fleklinde seyretti. Altm›fl dakika süren operas-
yonda operasyon süresince herhangi bir ritim bozuklu¤u
gözlenmedi. Analjezi için 10 mg kg-1 parasetamol rektal
yolla anestezi idamesi sonland›r›lmadan önce uyguland›.
Kas gevfleticiyi antagonize etmek için sugammadeks 4

mg kg-1 uyguland›ktan sonra hava yolu refleksleri geri
dönen hasta operasyon salonunda ekstübe edildi. Posto-
peratif bak›m için derlenme ünitesine ç›kar›ld›. Derlen-
me ünitesinde 1 saat derlenmede takip edilen hastada
kardiyak ritm bozuklu¤u, apne ve nöbet olmad›. KAH:
127 at›m dk-1, AKB: 98/64 mmHg, SpO2: % 97, timpa-
nik membran s›cakl›k: 36,6°C fleklinde seyretti ve KBB
servisine 24 saat yak›n kardiyak ritm ve SpO2 takibi ya-
p›lmak üzere devredildi.

TARTIfiMA

Rett sendromu olan çocuk olgunun tonsillektomi
opeasyonu için uygulad›¤›m›z anestezi yönetiminde her-
hangi bir sorun yaflanmad›. Olas› kardiyak ileti bozuk-
luklar›, solunumsal problemler ve geliflebilecek malign
hipertermi riskine karfl› tüm haz›rl›klar tamamlanarak
anestezi uyguland›. Bu grup sendromik olgularda, anes-
tezi haz›rl›¤›n›n ve idamesinin pediatrik anestezideki ar-
tan önemini vurgulamak istedik.

RS olgular›, dört klinik evreden oluflmaktad›r. Birin-
ci evrede hastalarda geliflme gerili¤i 6-18 aylar aras›nda
bafllar. ‹kinci evre;  1-4 yafllar›nda bafllar, nöbetler, mo-
tor becerilerde gerileme, otizm benzeri özellikler, men-
tal gerileme görülür. Üçüncü evrede; 4-10 yafl aras›nda
ataksi, apraksi, otizm özelliklerinin azalmas› ile mental
retardasyonda ilerleme bulunur. Dördüncü evrede ise;
spastisite, skolyoz, ileri geliflme gerili¤i kafleksi ve yata-
¤a ba¤›ml›l›k geliflir. Bu bilgiler ›fl›¤›nda bizim olgumuz
3 yafl ve klinik bulgular› ile RS ikinci evrededir.

Rett sendromu ile iliflkili komorbiteler göz önünene
al›nd›¤›nda, perioperatif mortalite ve morbiditeyi etkile-
yecek önemli durumlar perioperatif anestezi yönetimin-
de preoperatif de¤erlendirme ve hastal›¤a ba¤l› end-or-
gan hasar›n›n belirlenmesi önemlidir. A¤›z aç›kl›¤›nda
k›s›tl›l›k, mikrognati, boyun hareketlerinde k›s›tl›l›k, hi-
pertrofik tonsiller RS hastalarda zor entübasyonla iliflkili
olabilecek durumlard›r. Bizim olgumuzun mikrognatisi
mevcut a¤›z aç›kl›¤› tam ve boyun hareketleri normaldi.
Direkt laringoskopide hava yolunu tama yak›n kapatan
bilateral hipertrofik tonsilleri mevcut ve vokal kordlar›n
girifl görünümünü kapat›yordu. Tüm bu olumsuzluklara
ra¤men olguda direk laringoskopi ile baflar›l› endotrake-
al entübasyon gerçeklefltirildi. RS olgularda hava yolu
ile ilgili sorunlar yaflanan yay›nlar vard›r (7). Entübe
edilememesi olas›l›¤›na karfl› bu tip olgularda her zaman
zor havayolu algoritmas›na uygun haz›rl›k yap›lmal›d›r.

Aspirasyon riskinden dolay› hastalarda h›zl› seri entü-
basyon ve krikoid bas› uygulamak gerekebilir. H›zl› seri
entübasyon için yüksek doz roküronyum (1mg kg-1) bir
tercih olabilir. Olgularda mevcut olan hipotoniden ötürü
kas gevfleticinin uzam›fl etkisi görülebilece¤i unutulmama-
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l›d›r. Santral sinir sistemindeki bozukluklar›nda süksinil-
kolinin kullan›m› hiperkalemi riskinden dolay› tart›flmal›-
d›r (8). Biz aspirasyon riski olas›l›¤›na yönelik olarak en-
tübasyon s›ras›nda krikoid bas› uygulad›k,  fakat h›zl› seri
entübasyon için  gerekli olan roküronyum 1mg kg-1 dozun-
da uygulamad›k. Olgumuzun öyküsünde yutma fonksi-
yonlar› bozuklu¤u ve aspirasyon öyküsü yoktu. Süksinil-
kolin QT uzamas› ve ölümcül aritmilere neden olabilir (9).
Entübasyon için roküronyüm ve sugammadeks kombinas-
yonu kullan›m› hem h›zl› seri entübasyon hem de ventile
ve entübe edilemeyen durumlar için uygun olacakt›r (7).

Bronkomalazi, OSAS, yayg›n hipotoniden kaynakla-
nan zay›f havayolu refleksi, kronik aspirasyon ve s›k
tekrarlayan enfeksiyonlar hastalarda postoperatif solu-
num s›k›nt›s›n› artt›rabilir. Atelektazi, pnömoni postope-
ratif mekanik ventilasyon ihtiyac›n› neden olabilecek
durumlard›r. Preoperatif anormal solunum paterni, hi-
perkapni, tekrarlayan pnömoni öyküsü, gastroözefageal
reflü, yutma problemleri perioperatif solunumsal komp-
likasyonlar›n art›fl›na neden olabilir.

RS olgular, sedatif ajanlar, opioid ve volatil aneste-
ziklere duyarl›d›r, geç uyanma ve uzam›fl apne gibi peri-
operatif respiratuvar komplikasyonlara neden olmakta-
d›r. Tofil ve ark. (10) retrospektif olgu kontrollü çal›fl-
mas›nda; RS olan 21 hasta ve 21 kontrol grubundan pro-
pofol ile derin sedasyon alt›nda lomber ponksiyon uygu-
lamas› yap›lm›fl, RS olgularda kontrol grubuna göre doz
gereksinimi belirgin olarak az bulunmufl (310 ± 160 vs
520 ± 270 µg kg-1 min-1, p=0.004), ayr›ca 7 hastada uza-
m›fl apne görülmüfltür. Anestezik ajanlar›n uzam›fl etkisi
üst havayolu ve postoperatif respiratuvar fonksiyonlar›
etkileyebilir, mümkün oldu¤unca remifentanil gibi k›sa
etkili ajanlar seçilmelidir. Khalil ve ark. (11) desfluran
ve sevofluran gibi volatil anestezik ajanlar›n B‹S moni-
torizasyonu ile kullan›m›n› önermektedir.

Santral sinir sitemindeki ileri derecede bozulma göz
önüne al›nd›¤›nda, RS olgularda nöbet s›k görülen ko-
morbid durumdur, preoperatif yönetimde nöbet ihtimali-
ni azaltmak için ameliyat öncesi antikonvülzan seviyesi-
ni kontrol etmek ve terapötik düzeyde tutmaya çal›flmak
gerekir. Operasyon sabah› hastan›n antikonvülzan ilac›
kesilmemeli mutlaka uygulanmal›d›r. Enteral yol ile al›-
nan ilac›n etkisi h›zl› bafllamayaca¤› için rektal veya int-
ravenöz yol ile uygulanmas› önerilmektedir. Olgumuzda
preoperatif antikonvülzan dozu pediyatrik nöroloji klini-
¤inin önerisiyle art›r›ld› ve operasyon sabah› ameliyat-
haneye kabul öncesi dönemde antikonvülzan dozu intra-
venöz olarak uyguland›.

RS’de anestezik ajan seçimi tart›flmal›d›r. ‹nhalasyon
ve intravenöz anestezik ajanlar güçlü antikonvülzand›r.
Bu ajanlardan barbitüratlar, propofol ve volatil anestezik

ajanlar status epileptikusun tedavisinde kullan›lmaktad›r
(12). Sevoflurane ile ilgili nöbet benzeri aktivite ve hat-
ta EEG’de diken dalga aktivitesi bildirilse de, bu etki
genellikle inspire edilen konsantrasyonlar›n ani yüksel-
mesi ve hipokarbi nedeniyle olmaktad›r (13). Gibert ve
ark. (14) sevofluran›n EEG’de epileptik de¤iflimler ya-
pabilecek konsantrasyonun median de¤erinin %4,3 ve
MAC de¤erinin 1,75 oldu¤unu göstermifltir.

Kardiyovasküler sistemde ani ölüme neden olabilen
uzam›fl QT intervali görülmektedir. Sekul ve ark. (15) 34
RS tan›s› olan olguyu 41 kontrol olgu ile karfl›laflt›rd›¤›n-
da, RS’da  QT intervali belirgin derecede uzun ve daha
fazla T dalgas› anormallikleri bulunmufltur (p<0.001). RS
preoperatif 12 kanall› EKG çekilmeli ve bazal QT inter-
vali hesaplanmal›, oluflabilecek aritmiler için defibrilatör
operasyon salonunda haz›r hale bulundurulmal›d›r. Uzun
QT intervali olan hastalarda anestezi uygulamalar› s›ra-
s›nda; QT uzamas›na neden olabilecek sempatik tonus ar-
t›fl›, hipotermi, elektrolit anormallikler özellikle hipokale-
mi, hipomagnezemi, hipokalsemiden kaç›n›lmal›d›r (16).
Endotrakeal entübasyonda oluflan sempatik tonus art›fl› da
uzamaya neden olmaktad›r (17). Anestezi derinli¤inin
ameliyat süresinde yeterli olmas› bu etkiyi en aza indire-
cektir. Sentetik opioidler QT intervaline etkileri yoktur.
Desflruan, izofluran ve sevofluran gibi volatil anestezik-
ler QT intervali uzatmaktad›r (18). Son kan›tlara göre
QTc intervali torsade de pointes oluflumunu göstermede
zay›f bir parametredir. T dalgas›n›n "peak to end" ölçümü
(Tp-e) aritmi riski ile daha yak›n korelasyon gösterir,
myokardiyal repolarizasyon da¤›l›m riskini yans›t›r. Se-
vofluran’›n çocuklarda Tp-e üzerine etkisi yoktur (18).
Önceki çal›flmalar propofolün çocuklarda Tp-e ve QT
üzerine etkisinin olmad›¤› gösterilmifltir (19). Remifenta-
nil infüzyonununda QT intervali üzerine etkisi yoktur
(20). Saarnivarra ve Simola (21), 4 farkl› antikolineste-
raz-antikolinerjik kombinasyonun QTc intervali üzerine
etkisini araflt›rd›klar› çal›flmalar›nda tüm kombinasyonlar-
da ilk dakikada ve ekstübasyondan sonra QT intervalinde
belirgin uzama oldu¤unu belirtmifllerdir. Uzun QT send-
romlu çocuklarda yap›lan çal›flmada; tüm yan etkiler has-
talar›n uyanma s›ras›nda ve ondansetron ve nöromüsküler
blokaj›n geri döndürülmesi (antikolinerjik-antikolinestraz
kombinasyonu) esnas›nda oldu¤unu ortaya koymufltur
(22). Bu durum sugammadeksin önemini artt›rmaktad›r.
Bu nedenle biz de olgumuzda rokuronyum ve antagoniz-
ma için sugammadeks kullanmay› tercih ettik. 

Sonuç olarak; RS nöro-geliflimsel biz bozukluktur.
Havayolu yönetimi, nöbetler, respiratuvar bozukluklar,
uzam›fl QT sendromu gibi hastal›¤a ba¤l› geliflen son or-
gan hasar› nedeniyle, intraoperatif ve postoperatif anes-
tezi yönetimi ciddi dikkat ve önem gerektirmektedir.
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