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Duchenne Kas Distrofisi ve Anestezi
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OZET

Duchenne kas distrofisi genel anestezi sonrasi muhtemel solunum problemi ve kas gevseticilere anormal yanit
gelisebilen genetik bir hastaliktir. Biz bu olgumuz nedeniyle Duchenne kas distrofisinin klinik dzelliklerini ve
anestezi uygulamalarini gézden gegirmeyi amacladik.
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SUMMARY

Duchenne’s muscular dystrophy and anesthesia

Duchenne’s muscular dystropy is a genetic disorder whose features include abnormal responses to muscular
relaxants possible respiratory dysfunction after general anesthesia. Regarding this case, we reviewed the appro-
priate anesthetic applications and clinical features of Duchenne’s muscular dystrophy.

Key Words: Duchenne’s muscular dystrophy, anesthesia.

Duchenne kas distrofisi (DKD) buyik molekiler
agirikl kas proteini olan distrofin yoklugu ile iligkili, X
kromozumuna bagh resesif gegen, erkek ¢ocuklarda
2-5 yaglar arasinda baglayip progresif ilerleyen ve
Ozellikle pelviste glgstzlik ve proksimal kaslarda
atrofi ile karekterize bir hastailktir (1,2). Kalp kasi
dahil bitiin ¢izgili kaslarda harabiyet olur ve kas
dokusunun yerini bag ve ya§ dokusu alir (2). Kalp ve
solunum kaslarinin etkilenmesi ile geng yasta kaybe-
dilen bu olgulara anestezi vermek gerektiginde
kardiyak ve solunum rezervinin azaldidi, hiperpireksi,
rabdomyolizis, siksinil kolin verilmesi, sofuk ve
titreme ile solunum giglidl yaratacak derecede
kasiimalar olabilecegi hatirlanmalidir (1). Kas
hastali§i olan olgularda anesteziklerle malign hiper-
termi, rabdomyolizis geligme riski ylksektir ve
anestezi sirasinda ciddi kardiyak ve pulmoner komp-
likasyonlar ilave olabilir (3). Opioid, sedatif ve bltin
kas gevseticilere hassasiyet gdsterirler (4). Bu
sunumda, DKD’'li bir olgu nedeniyle bu konudaki
anestezik yaklasimlan ve klinik ¢zellikleri gbzden
gecirmeyi amacladik.

OLGU SUNUMU

Bobrek tasi nedeniyle operasyonu planlanan 21
yasinda, 40 kg agirigindaki erkek hasta preoperatif
degerlendirildi. Aile hikayesinde &zellik olmayan olgu-
nun, dogumda asikar bir anomalisi gézlenmemis. 5
yildir tekerlekli sandalyeye bagimh olarak yasayan, 3-
4 yaslannda iken ylrlyis bozuklugu ve merdiven
cikarken guglik cektigi ailesi tarafindan fark edilerek
doktora gotirllen olguya, yapilan tetkik ve muayenel-
er sonucunda DKD tanisi konmus. Preoperatif
defjerlendirmede sol lumbal bédlgede hassasiyet,
uyluk kaslarinda hipertrofik gérinum ile birlikte
proksimal kaslarda atrofi, alt ve Ust ekstremitelerde
kontraktilite mevcuttu. Hb: 14.4 g/dl, Hct: 39.5,
BK:4660, PIt: 348.103, BUN: 11 mg/dl, glukoz 95
mg/dl, kreatinin 0.5 mg/dl, serum glutamik
oksalasetiktransaminaz (SGOT): 49 u/L, serum glu-
tamik pirQviktransaminaz (SGPT):69 u/L, laktik
dehidrogenaz (LDH): 437 uw/L, kreatin fosfokinaz
(CPK) 562 u/L, Na*: 140 mEq /L , K*: 4.5 mEg/L,
Ca: 9.0 mg/dL saptandi. Akciger grafisi normal olarak
degerlendirildi. EKG'sinde sintizal tasikardi,
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ekokardiyografisinde sol ventrikll relaksasyon bozuk-
lugu, sol ventrikil duvar hareketlerinde anormallik,
posterior perikardda minimal efflizyon ve ejeksiyon
fraksiyonu %40  saptand.. Premedikasyon
yapilmadan operasyon odasina alinan olgu
monitérize edildi ( Cardiocap II-England). EKG, non
invaziv arterial basing ve periferik oksijen sattrasy-
onu takip edildi. (Kan basinct 120/80 mm Hg, kalp
atim hizi 126/dk (ritmik), SpO2: % 96). Anestezi
indUksiyonu 2 mg kg-1 propofol, 1 ng kg-1 fentanil ve
0.5 mg kg-1 atrakuryum ile saglandi. Anesiezi
idamesinde ise propofol inflzyonu ( 10dk_9 mg kg-1,
daha sonra _ 6 mg kg-1) ve % 50 NoO/Oo kullaniidi.
Cerrahi iglem bittikten sonra olgu uyandiriimadan
Once postoperatif analjezi amaci ile 5-6.interkostal
aralikdan girilerek intraplevral katater ( Pleurocert-
Braun) takildi ve %0.25 bupivakain 20cc verildi. Daha
sonra ise hasta kontrolli analjezi (Abbott Pain
Management Provider) cihazi ile 3 ml sa-1 bazal
inflizyon, ihtiyag duydugunda 3ml bolus doz ve 20 dk
kilitli kalma stiresi olacak sekilde %0.125 bupivakain
48 saat uygulandi. Postoperatif 24 saat yodun bakim
nitesinde takip edilen olguda, anestezi siiresince ve
postoperatif ddnemde herhangi bir problemie
karsilasiimadi.

TARTISMA

DKD'li olgularda distrofin yokluguna bagl sarkolem-
ma membran bitlinligld bozulmakta, dolayisi ile per-
meabilite bozuldugu igin normalde sarkoplazmada
lokalize olan aldolaz, CPK, SGOT, LDH, SGPT enz-
imlerinin arttidi distndlmektedir (5). Olgumuzda ise
CPK ve LDH degerleri oldukca ytiksek bulundu.

Kas distrofili olgularda anestezik yaklagimda kalp
ve solunum kaslarinin da etkilendigi unutulmamalidir.
Bu olgularda restriktif solunumsal defekt, azalmig
vital kapasite vardir ve kifoskolyozun gelismesi ile
akciger fonksiyonlan daha da kétllesir (6). Vital kap-
asitesi azalmis olgularda postoperatif dénemde
siklikla gecici ventilatér destedi gerekmektedir. Kalp
kasi tutulmus olgularda tasikardi, bazende anestezi
sirasinda ventrikiler fibrilasyon ve ani kardiyak
arrest gorllebilir (4). Bu olgularda 6lim genellikle
tekrarlayan solunum yolu enfeksiyonlan ve solunum
yetmezligine baghdir.

Kas distrofili olgular opioid, sedatif ve kas
gevsetici butin ilaglara duyarlidirlar (7). DKD’li olgu-
larda atropin yerine skopolamin dneriimektedir (4). Bu
nedenlerle olgumuzu premedikasyon uygulamadan
operasyona aldik ve sedatif ajan kullanmadik.
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Wollinsky ve ark'nin (3) yaphi§i bir ¢aligmada
peroperatif risk faktdrleri arastinlmis, olgularn %
83'tinde patolojik EKG (PR intervalinde uzama, QRS
ve ST segment atrial aritmiler),
ekokardiyografide % 26'sinda kardiyak yetmezlik,

anormalligi,

akciger grafisinde % 31’'inde patolojik bulgu ve bun-
larinda % 73'Unde ciddi restriktif solunumsal problem
tespit edilmistir. Kardiyak kaslarda dejenerasyon
yaygindir, fakat konjestif kardiyomyopati sadece %10
olguda gérilmektedir. Olgumuzda ise operasyon
dncesi degerlendirmede EKG'de sinlizal tasikardi,
ekokardiyografide sol ventrikil duvar hareket bozuk-
lugu ve sistolik disfonksiyon saptandi. Akciger grafisi
ve solunum sistem muayenesi normal olarak
degerlendirildi. Tani almig olgularda preoperatif
degerlendirme cok iyi yapiimali ve ilgili bdlimlerle bir-
likte degerlendirilerek operasyona hazirlanmalidir (8).

DKD'li olgularda malign hipertermi ve rabdomy-
olizis gelisme riski ylksektir (3). Bu nedenle
sUksinilkolin ve halotan gibi malign hipertermiye
neden olabilecegi distnilen anesteziklerden
kagimiimalidir (1). Kas gevsetici kullaniimaksizin
sevofluran anestezisi uygulanan DKD' li 11 yasindaki
bir cocuk da rabdomyolizis geligmistir (9). Breucking
ve ark (8) kas distrofisi tanili ve anestezi sirasinda
malign hipertermi izlenen olgularnn aileleri ve akra-
balarin: kapsayan bir calismada 212 erkek ve 9 kadin
olgudan 6'sinda anestezi sirasinda kardiyak arrest
gelistigini tespit etmigler ve arastiriidiinda olgularda
kas distrofisi oldugu bulunmustur. DKD'li 101 olguda
yapilan bir degerlendirmede; % 81'inde preoperatif
risk faktdrleri tespit edilmis ve olgularin anestezisinde
halotan ve siksinilkolin gibi ajanlardan 6&zellikle
kaginiimigtir. Bu olgularin hi¢ birinde malign hiperter-
mi, rabdomyolizis ve kardiyak arrest izlenmemisg,
fakat kardiyak ve pulmoner problemi olan olgularda
aritmi ve kardiyak yetmezlik gérilmastdr (3).

DKD'li olgular nondepolarizan kas gevseticilere
kargi oldukga duyarlidirlar. DKD'li olgularda anestezi
sonras! kas gevseticilere anormal cevap ve solunum
disfonksiyonu izlenmigtir (10). Ortopedik cerrahi
uygulanacak DKD’li 8 cocuda kas gevsetici olarak
vekuronyum kullaniimis ve bu olgularda vekuronyum
duyarlihginin arttigi gdsterilmigtir (11).

Togal ve ark. (2) DKD'li olgularda risk faktorlerini
azaltmak icin rejyonel anestezinin daha glivenle kul-
lanilabilecedini Onermiglerdir. Pash ve ark (7)
sezaryen operasyonu olacak, DKD tanili, kardiyak ve
pulmoner problemleri olan, anatomik olarak
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entlibasyon glicligll olabilecegini diistindiikleri olgu-
larinda epidural anestezi uygulamislar ve herhangi bir
problemle karsilasmamiglardir. O Higashi ve ark
(12) spinal anestezi uyguladiklari DKD'li 8 olgudan
2'sinde solunum depresyonu izlemislerdir. Bu neden-
le kas distrofili olgularda yiksek spinal blok
gelisebilecedi konusunda dikkatli olunmalidir, Genel
anestezi+epidural anestezi uygulanan ve postoperatif
analjezi igin bupivakain inflizyonuna devam edilen
DKD’li bir olguda, peroperatif ve postoperatif
donemde problemle karsilagiimadigi rapor edilmistir
(10).

Bizde DKD’li olgumuzda gelisebilecek komp-
likasyonlari en aza indirmek amaci ile premedikasyon
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uygulamadik ve operasyon sirasinda inhalasyon
anesteziklerinden kagindik. Dulsik doz narkotikle
beraber propofol inflizyonunu tercih ettik. DKD'li olgu-
larin non-depolarizanlara olan duyarlii§: géz éniine
ahnarak periferik sinir stimdlatér kullandik ve gerek-
siz ilave dozlarin verilmesini énledik. Intraplevral
kateter ile postoperatif etkin bir analjezi sagladik.
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