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Morquio Sendromlu Bir Vakada Anestezi

Anesthetic Management in a Patient with Morquio Syndrome
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OzZET

Morquio Sendromu mukopolisakkaridozlarin (MPS V) alt tipi olan ve
otozomal resesif gegis gosteren bir lizozomal depo hastaligidir. Morquio
Sendromlu hastalar adenoid-tonsil hipertrofisi veya ortopedik problemler
nedeniyle genel anestezi altinda operasyonlar gegirmektedir. Servikal
instabilite ve myelopati, gogus duvari deformiteleri, Uist ve alt hava yolu
tikanikliklari gibi sorunlar da anestezi yonetimini glglestirmektedir. Ayrica
hastalardaki yaygin organ ve doku tutulumlari morbidite ve mortalitenin
artisina katkida bulunmaktadir. Bu yazida; Morquio Sendromu tanili genu
valgum nedeniyle bilateral hemiepifizyodez operasyonu planlanan hastada
uygulanan anestezi yaklagimi sunularak literatiir esliginde tartisiimasini
amagladik.
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ABSTRACT

Morquio Syndrome is an autosomal recessive lysosomal storage disease. It is
one of the subgroup of mucopolysaccharidosis (MPS IV). Anesthesiologist
usually deal with patients diagnosed Morquio Syndrome as they require
repeated anesthesia administrations for adenoid and tonsil hypertrophia or
ortophedic  procedures.  Cervical instability, —myelopathy, thorax
deformability, upper and lower airway obstructions may complicate the
anesthetic management of patients who will undergo surgical procedures.
Besides, generalized organ and tissue involvement leads to increase in
mortality and morbidity. Our aim is to report and discuss the anesthetic
management of a patient with Morquio Syndrome who undergoes
hemiepiphysiodesis operation for bilateral genu valgum in the light of
current literature.
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GiRIS

Morquio Sendromu (MS) klasik tipi olan MPS IVA’da N-asetilgalaktozamin-
6-stlfat sllfataz enzimi yoklugu veya aktivitesinde azalma vardir (1). Bu
enzim glikozaminoglikanlarin, keratan silfatin ve kondroitin-6 siilfatin
yikimindan sorumludur. Enzim eksikligi sonucu dokularda keratan sulfat ve
kondroitin-6 siilfat progresif olarak birikir. insidansi toplumlar arasinda
degismekle birlikte hastaligin tum tiplerinde ortalama 25,000 canh dogumda
1 olarak belirtilmektedir (2). Ulkemizdeki insidansi ise bilinmemektedir. Geg-
baglangigh sekli olan MPS IVB’ de B- galaktozidaz enzimi eksikligi sonucu
dokularda keratan sulfat birikmektedir (3).

Keratan sulfat ve kondroitin-6 sulfat kemik ve kikirdaktaki proteoglikanlarin
en dnemli bileseni oldugu igin MPS IVA siklikla iskelet sistemi anomalileri ile
kargimiza ¢ikmaktadir. Bunun yaninda gorsel, isitsel, dolagim ve solunum
sistemlerinde tutulumun oldugu g¢oklu sistem hastaligidir (4). Gorulen iskelet
sistemi anomalileri; dwarfism, glivercin gogus, lomber gibbus, genu valgum,
kifoskolyoz, bag gevsekligi ve odontoid progesin hipoplazisidir.
Hepatosplenomegali, aort ve mitral kapak hastaligi, korneal intimal skleroz,
ciddi kronik pulmoner hastalik diger énemli klinik semptomlardir. Korneal
bulutlanma, glokom, katarakt, isitme kaybi goriilebilmektedir. Semptomlarin
baslangici hastaligin hizli ilerleyen seklinde 1 yastan 6nce, yavas ilerleyen
seklinde ise ikinci ve Uglincli dekatta olmaktadir. Hizli ilerleyen seklinde
servikal miyelopati, solunum yetmezlig§i ve kalp anomalileri yasami
kisaltmaktadir. Siklikla ikinci veya lglinct dekatta 6limle sonuglanmaktadir.
Yavas ilerleyen seklinde ise yasam beklentisi normal veya normale yakindir

(5).

Spinal tutulum iki bélgede ve progresif olmaktadir. Ozellikle Ci-C,
seviyesinde instabilite ve kompresyon genel bulgudur ve bu durum
myelopati, paralizi ve ani 6limle sonuglanabilmektedir (4). Bu hastalarda
komplikasyonlari  onlemek igin ¢ok sik olarak servikal flizyon ve
dekompresyon ameliyatlari yapilmaktadir (5). Torakolomber bolge tutulumu
ise servikal tutulum kadar yaygin degildir, ancak ani paraplejiye yol
acabilmektedir.

Morquio Sendromlu hastalarda adenoidektomi, tonsillektomi, servikal
dekompresyon veya flizyon, kalga displazisi ve genu valgum nedeniyle
epifizyodez gibi gesitli operasyonlar uygulanabilmektedir. Bu yazida genu
valgum tanisiyla, bilateral hemiepifizyodez operasyonu uygulanan MS tanil
hastadaki anestezi deneyimimizi literatlirdeki anestezi uygulamalari 1siginda
tartismayi amagladik.

OLGU SUNUMU

iki tarafli genu valgum tanisi ile hastanemiz ortopedi klinigine yatirilan 10
yasinda, 14 kg agirliginda boyu 85 cm olan kiz gocugunda iki tarafl
epifizyodez operasyonu planlanmisti. Hastaya Morquio Sendromu tanisi 2
yasinda konulmustu.

Operasyon oncesi degerlendirmede hastanin fiziksel gelisimi % 3 persentil
araliginda, bas gevresi 6l¢imu vicut gelisimine gore daha buyik, norolojik
gelisimi yas ile uyumlu idi. Mental durum degerlendirmesinde dikkatini
odakladigi; ancak stirdirmede zorlandigi belirlenmisti.

Tiirk Anesteziyoloji ve Reanimasyon Dernegi 2014 Ankara Kongresinde poster olarak sunulmustur.

Yazigsma Adresi / Address for Correspondence: Dr. Metin Alkan, Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Anesteziyoloji ve Reanimasyon Anabilim Dali, 06500 Besevler, Ankara,

Tirkiye E-posta: metoalkan@gmail.com

©Telif Hakki 2015 Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi - Makale metnine http://medicaljournal.gazi.edu.tr/ web adresinden ulasilabilir.
©Copyright 2015 by Gazi University Medical Faculty - Available on-line at web site http://medicaljournal.gazi.edu.tr/

doi:http://dx.doi.org/10.12996/gm;j.2015.55



GMJ
2015; 26: 185-187

Alkan ve ark.
Morquio sendromunda anestezi

Havayolu degerlendirmesinde boyun kisa, agiz agikhgl normal, Mallampati
skoru 1 idi. Boyun ve ¢ene hareketlerinde kisitlilik yoktu. Pektus karinatus ve
kifoskolyozu olan hastanin dinlemekle akciger ve kalp sesleri normaldi. Goz
muayenesinde korneal bulaniklik belirlenmisti. Yapilan tam kan sayimi ve
biyokimyasal kan degerlerinde anormallik saptanmadi. Elektrokardiyografi
(EKG) normal olarak degerlendirildi. Ekokardiyografisinde ise mitral valv
prolapsusu ve minimal trikUspit yetmezIigi tespit edilmisti. Posterio-anterior
ve lateral akciger grafilerinde kifoskolyoz ve pektus karinatus belirlendi
(Resim 1). Preoperatif degerlendirmede uyguladigimiz anestezi yontemi ile
ilgili deneyimlerimiz, bilimsel makale olarak paylasma istegimiz hasta
ebeveynleri ile konusuldu ve gerekli izin alind.

Resim 2: Hastanin endotrakeal entlibasyon sonrasi goriintiisu

Ameliyat 6ncesi 8 saat aglik sliresi saglanan hasta premedikasyon
uygulanmaksizin operasyon odasina alindi. Hastaya EKG, puls-oksimetri,
noninvaziv kan basinci monitorizasyonu uygulandi. Damar yolu agillmasina
izin vermeyen hastada anestezi indlksiyonu 4 L/dk Oksijen/ ve 2 L/dk hava
icerisinde % 8 konsantrasyonda sevofluran ile gergeklestirildi. Maske
ventilasyonu rahat olan hastanin kirpik refleksinin kaybolmasi sonrasi
sevofluran konsantrasyonu % 4’e dustruldi. Damar yolu agildiktan sonra
birinci saat 300 ml/s olacak sekilde % 5 dekstroz + % 0,45 NaCl’lik soliisyonu
baglandi. Ayrica 2 pg/kg fentanil intravenz olarak verildi.

Hastanin havayolu agikhigini sirdiirmek igin operasyon siresi dikkate alinarak
oro-trakeal entiibasyon planlandi. Zor entiibasyonla ilgili malzemeler (farkh
entlibasyon bleydleri, stile, pediatrik gum elastik buiji, laringeal maske airway,
C-track, pediyatrik fiberoskop, video laringoskop) hazir bulundurarak
entlibasyon iglemine baslandi. Laringoskopi kas gevsetici kullaniimaksizin, %
4 sevofluran ile maske ventilasyonu ile spontan solunum baskilandiktan
sonra, hastanin bagi nétral (manuel in-line) pozisyonda tutularak 2 numara
egri bleydle yapildi. Laringoskopide entlibasyon giligligli Cormack-Lehane 1
olarak degerlendirildi ve entiibasyon 5 mm i¢ ¢aph tek kullanimlik tip ile
saglandi (Resim 2).

Anestezi idamesi 0.2 ug/kg/dk olacak sekilde remifentanil inflizyonu ve
entlibasyondan 5 dakika sonra % 50 oksijen olacak sekilde oksijen ve hava
kangimi ile 1 L/dk’lik akimla % 2,5 sevofluran konsantrasyonu ile stirdurildi.
Tidal voliim 140 ml, solunum sayisi 18/dk olarak ayarlandi. Anestezi sliresince
havayolu basinglari, ekspire edilen tidal volim, inspiratuvar oksijen
konsantrasyonlari, anestezik ajan konsantrasyonlari, noninvaziv arteriyel kan
basinglari ve kalp atim hizlari izlendi. ikinci saat igin sivi inflizyonu 200 ml/s
olarak yeniden ayarlandi.

Bilateral hemiepifizyodez yapilan hastada operasyon bitiminden 15 dakika
once sevofluran inhalasyonu, 10 dakika Once remifentanil inflizyonu
sonlandirildi. Postoperatif analjezi igin 10 mg/kg dozunda parasetamol
intraoperatif donemde intraven6z olarak verildi. Operasyon bitiminden 5
dakika 6nce % 80 oksijen olacak sekilde oksijen ve hava karigimi ile 4 L/dk’lik
akimla hasta elle solutuldu. Hastanin spontan solunumu basladiktan sonra ve
uyanikken agiz i¢i aspirasyonu uygulandiktan sonra ekstlibe edildi.
Ekstlibasyon sonrasi 1,5 mg morfin silfat intraven6z olarak uygulandi ve
hasta derlenme Unitesine nakledildi. Derlenme Unitesinde postoperatif 30.
dakikada hasta her iki dizde agridan yakinmaktaydi. Ek olarak 1 mg morfin
intravendz olarak tekrar verildi ve 30 dakikalik izlem sonrasi hastanin
agrisinin azalmasi Uzerine ortopedi servisine gonderildi. Postoperatif ilk 24
saatte analjezik olarak hastaya parasetamol (her 6 saatte 150 mg iv)
uygulandi. Hasta postoperatif ikinci glin sorunsuz olarak taburcu edildi.

TARTISMA

Morquio Sendromu olan hastalarda adenoidektomi, tonsillektomi ve
miringotomi tlpleri yerlestirilmesi gibi cerrahi girisimler ortalama 7 yas, daha
sik olarak uygulanan bacak, diz, kalga ve boyun cerrahisi gibi islemler ise de
ortalama 10 yas civarinda yapilmaktadir. MPS IVA’ i hastalarda femur
distalinin tutulmasiyla progresif genu valgum gelismekte ve hastanin yiirime
kabiliyetini engelledigi icin siklikla cerrahi girisim gerektirmektedir.

Morquio Sendromu olan hastalarda yaygin organ ve doku tutulumu olmasi
bu hastalarin anestezi uygulamalarinda 6nemli sorunlara yol agabilmektedir
ve bu hastalar anestezi agisindan yilksek risk grubundadir. Anestezi
uygulamalari tercihen bu hastaliklarda deneyimli pediyatrik anestezistlerin
bulundugu merkezlerde vyapilmaldir. Hastaligin goérilme sikhgr fazla
olmamasina ragmen bu hastalara ¢ok sik cerrahi girisim ve anestezi
uygulandigindan anestezistler hastalik ve anestezi yonetimi hakkinda bilgi
sahibi olmalidir.

Bu hastalarda anestezi o©ncesi kardiyovaskiler sistemin, solunum
sisteminin, hava yolu agikliginin ve nérolojik fonksiyonlarin degerlendirilmesi
onemlidir. EKG, ekokardiyografi, rutin biyokimyasal tetkikler, ozelikle
fleksiyon ve ekstansiyon pozisyonunda boyun olmak lzere vertebra ve gogus
grafileri, boynun bilgisayarli tomografisi ve magnetik rezonans
gorintllenmesi, akciger fonksiyon testleri ve kan gazlari incelenmelidir.
Havayollarindaki herhangi bir aktif hastalik cerrahiden ©nce tedavi
edilmelidir. Tek doz metil prednizolon kullanimi intraoperatif bronkospazmi
ve havayollarindaki mukozal sismeyi onleyebilir Sunulan olguda hava yolu
muayenesi preoperatif donemde ayrintili olarak degerlendirilmistir.

Bu hastalar cerrahi nedenlerle sik olarak hastaneye yattiklari igin dnemli
derecede anksiyeteleri olmakta ve bu durum anestezi yonetimini
zorlastirabilmektedir.  Anksiyeteyi azaltmak igin benzodiazepinler ve
sekresyonlari azaltmak igin antikolinerjiklerle premedikasyon dnerilmektedir
(6). Preoperatif sedasyon uygulamasi larinks tonusunu azaltarak havayolu
tikanmasina neden olabilecegini dustinerek hastamizda premedikasyon
uygulamadik.

Morquio Sendromu olan hastalarda hava yolunun idamesi en 6nemli
problemdir. Hem zor ventilasyon hem de zor entubasyonla
karsilagilabilmektedir. Mukopolisakkoridozlu hastalarin neredeyse %50’sinde
entibasyon gugligu gorilmektedir (6). Zor ventilasyon ve entiibasyon
nedenleri atlanto-aksiyal instabilite, gegirilmis servikal flizyon operasyonlari,
belirgin ve bliyluk cene kemikleri, mikrognati, boyun kisaligi, adenoid ve tonsil
hipertrofisi, makroglossi, glikozamino glikanlarin submukozal birikimi, boyun
ve ¢ene hareketlerinde azalma, skolyoz ve g6giis deformitesi olabilmektedir.
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Morquio Sendromu olan hastalarda hava yolu idamesi igin farkl
yaklagimlar kullaniimaktadir. Laringeal maske airway, laringeal maske airway
icerisinden entlibasyon, uyanik entlbasyon, fiber optik bronkoskopla
entlibasyon, video laringoskopla entiibasyon uygulanmistir. Yumusak doku
birikimlerini uzaklastirma kabiliyeti olmayan 1sikli stileler bu hastalarda zor
hava yolu yonetiminde onerilmemektedir. En &nemli konu entiibasyon
esnasinda ani sinir hasarindan kaginmak igin boyun hareketlerinin
sinirlandiriimasidir. Bas ve boyun nétral pozisyonda tutulmalidir. Bunun igin
entibasyon esnasinda manuel in-line stabilizasyon ¢ogu zaman yeterlidir (6).
Bununla birlikte entlibasyon ve operasyon esnasinda boynun fiksasyonu igin
ozel yatak bile tasarlanmistir (7). Ayrica bu hastalarda kullanilan entiibasyon
tipleri yasa gore hesaplanan tiiplerden daha kiglik olmalidir. Biz de zor
entlibasyon olabilecegi dusiincesiyle klinigimizde mevcut olan zor hava yolu
aygitlarini (pediyatrik gum elastik buji, diz ve egri laringoskop bleydleri, Mc
Coy laringoskop, Mc Graft videolaringoskop, pediyatrik fibeoptik bronkoskop,
larngeal maske airway, C Truck airway) hazir bulundurduk.

En uygun indiksiyon yonteminin inhalasyon mu yoksa intravendz mi
olduguna dair tartismalar vardir (6). Fikir birligi saglanmis olan konu bu
hastalarda anestezi indiiksiyonunda maske ile pozitif basingh ventilasyonun
saglandigindan hatta entiibasyondan emin olana kadar spontan solunumun
korunmasidir. Maske ile ventilasyondan sonra kas gevsetici kullanimi givenli
olabilse de kas tonusu kaybinin supraglottik prolapsusa neden olabilecegi igin
derin inhalasyon anestezisi ile kas gevseticisiz entiibasyon uygulanmalidir (8).
Sevofluran kardiyovaskiler depresyon olusturmadan entiibasyon igin yeterli
anestezi derinligini saglamaktadir. Sunulan olguda da hasta manuel in-line
pozisyonda sevofluran ile inhalasyon indiiksiyonu ardindan kas gevsetici
kullanmadan yasina gére olmasi gerekenden daha kiigiik enttibasyon tipu ile
entiibe edildi.

Anestezi idamesinde inhalasyon ajanlari, intravendz ajanlar ve opioidler
kullanilmaktadir. Eger norofizyolojik monitorizasyon uygulanacaksa total
intravendz anestezi uygulanmalidir. Tim inhalasyon ajanlari uyariimig
potansiyelleri baskilar. Azot protoksit tek basina uyariimis potansiyelleri
deprese etmese de diger inhalasyon ajanlari ile kullaniminda depresyonu
belirginlestirir.  Uyarilmis potansiyelleri depresyonunu azaltmak igin
remifentanille birlikte kullanildiginda sevofluran ve desfluran 1 MAC altinda
kullanilabilir. Sunulan olguda anestezi idamesi remifentanil ile birlikte
sevofluranla saglandi. Anestezi idamesinde dustik akimli anestezi kullanildi.

Hastamizda bulunan kifoskolyoz ve pektus karinatusa bagh gogus
deformitesinin vital kapasite, fonksiyonel rezidiiel kapasite ve total akciger
kapasitesinde azalmaya yol agabilecegini disindik. Bu durum anestezi
esnasinda artmis havayolu basinci, hipoksemi ve hiperkapniye neden
olabilmektedir. Akciger enfeksiyonlari ve balgam peroperatif dénemde
pulmoner komplikasyonlari artirmaktadir. Bu hastalarda ozellikle vyas
ilerledikge  kardiyovaskiiler komplikasyonlar yayginlasmaktadir.  Kalp
kapaklari, koroner arterler ve aorta etkilenebilmektedir. Kapaklarda
yetmezlik veya darlik gelismektedir.

Hastamizda yetmezlik akimi olusturmayan mitral valv prolapsusu ve minimal
trikuspit yetmezligi vardi. Operasyon esnasinda pulmoner ve kardiyak
problemle karsilagmadik.

Bu hastalar spontan solunum geri dénene kadar operasyon odasinda
tutulmal ve givenli bir ortamda ekstlibe edilmelidir. Ekstiibasyon stratejisi
hastanin spontan solunumunu, havayollarinin etkilenmesini, entiibasyon
durumunu, intraoperatif seyri, varsa ameliyat 6ncesi akciger hastaligi ve
myelopati varligini dikkate alarak olusturulmalidir. Hastalar tam uyanikken,
kas gevsetici etkisi geri dondirildikten sonra ekstlibe edilmelidir. Solunum
yolu obstriiksiyonu ve oksijen satiirasyonu agisindan yakindan izlenmelidir.
Bizde hastamizi uyanikken operasyon odasinda ekstlbe ettik ve derlenme
Uinitesinde 1 saat sireyle izledik. Hastamizda erken dénem postoperatif
analjeziyi saglamada yetersiz kaldik. Hastamizda postoperatif analjezi igin
kaudal anestezi uygulansa idi daha etkin bir analjezi saglanabilirdi.

SONUC

Morquio Sendromu tanili olgularin anestezisinin basta havayolu olmak
lizere tUim sistemlerin preoperatif degerlendirilmesi, uygun ekipman ve
monitorizasyon sistemlerinin  saglanmasi ve deneyimli anestezistler
tarafindan yonetilmesi gerektigi kanisindayiz.

Cikar Catismasi
Yazarlar herhangi bir ¢ikar gatismasi bildirmemislerdir.
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