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Miyotonik Distrofili Hastada Anestezi Y0netimi

Anaesthetic Management for a Patient with Myotonic Dystrophy
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Ozet

Myotonik Distrofilerde, kas gl¢stizliigi, solunumsal ve kardiyak fonksiyonlarin etkilenmesi ve malign hipertermi ve rabdomiyoliz gibi
potansiyel perioperatif komplikasyonlar gdrulebilmesi nedeniyle anestezi yonetimi 6nemlidir. Bu olguda, akut ileus nedeniyle cerrahi
girisim planlanan Myotonik Distrofi’li hastaya uyguladigimiz propofol ile total intravendz anestezi yonetimini sunmayi amagladik. Bu
olgularda inhalasyon anestezikleri ve kas gevseticilerden kaginilmasi gerektigi ve propofol ile total intravendz anestezi uygulamasinin
glivenli bir alternatif olabilecegini diisinmekteyiz.

Anahtar Kelimeler: Anestezi, propofol, remifentanil, myotonik distrofi.

Abstract

Myotonic Dystrophy is important from anesthetic point of view, because patients may have muscle weakness, respiratory, cardiac
involvement, malignant hyperthermia and rabdomyolis can be precipitated. In the present report we described total intravenous anesthesia
management for a patient with a myotonic dystrophy who underwent acute ileus. It was thought that inhalation agents and neuromuscular
blockers must be avoided in these patients and total intravenous anesthesia with propofol can be a safe alternative technique.

Key Words: Anesthesia, propofol, remifentanil, myotonic dystrophy.

Giri

Myoionik Distrofi (MD); otozomal dominant enzim
kusurlari sonucunda gelisen kas dokusunun tutulmasi ile
karakterize orta yas donemine siklikla tani konulan bir
hastalik olarak tanimlanmaktadir. MD, erken dénemde
alt ekstremitelerden baslayip ust ekstremitelere yayilan
kas glsuizligi, psddohipertrofiler, lordoz artisi ve efor
gicliga ile seyreder. ilerleyen yaslarda atrofilerin &n
planda oldugu kalp tutulumu, solunum yolu
enfeksiyonlari, beslenme eksikligi nedeni ile hastalar
kaybedilmektedir (1).

Malign hipertermi (MH); kalsiyumu regiile eden
proteinlerin  mutasyonu sonucu gelisen, otozomal
dominant gecisli kasin farmakogenetik metabolik bir
hastalifidir. ~ Asidoz, hipertermi, kas rijiditesi,
rabdomiyoliz ile karakterize klinik tablo ile seyreder (2).

Bu olguda, akut ileus nedeniyle opere edilmesi
planlanan MD’li hastanin anestezi ydnetimini sunmayi
amagcladik.
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49 yasinda, 56 kg agirhginda erkek hasta 15 yil dnce
MD tanisi almis ve son bes yildir yatalak hale gelmis. 10
yil dncede kolon kanseri nedeniyle opere edilmis. Akut
ileus tanisiyla operasyon odasina alinan hastanin
muayenesinde alt ve Ust ekstremite kaslari atrofik ve
motor kayip (%90) ve yutma zorlugu mevcuttu,
kunduraci gogus yapisina sahip olan hastanin skalpte
vitiligosu mevcuttu. Norolojik muayenesinde; bilinci
acik, oryante ve koopere olan hastanin derin tendon
refleksleri bilateral yoktu. Laboratuar bulgulari, kan gazi
ve ekokardiyografisi ile solunum fonksiyon testleri
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normaldi. Premedikasyon yapilmadan operasyon
odasina alinan hastaya elektrokardiyografi (EKG),
periferik oksijen satiirasyon (SpO2), non invazif kan
basinci, bispektral indeks (BiS) ve i1sI monitorizasyonu
uygulandi. Operasyon Oncesi kan basinci 136/95
mmHg, nabiz 74 atim/dakika, SpO, %100 ve BiS 99
olarak ol¢lldi. Anestezi induksiyonu; 3 mg/kg
propofol ve 1 pg/kg remifentanil ile yapildi. Kas
gevsetici yapilmayan hasta entlibe edildi. Anestezi
idamesinde propofol infiizyonu BIS degeri 40-60
arasinda tutulacak sekilde 4-10 mg/kg/saat arasinda,
remifentanil inflizyonu ise hemodinamik parametrelere
gore 0.25-0.5 pg/kg/dk olacak sekilde total intravendz
anestezi (TIVA) uygulandi. % 50 O-hava ile 4
L/dakika taze gaz akisi sajlanarak ventilasyon saglandi.
Nazogastrik sonda takilip serbest drenaja alindi.
Hastanin dominant olmayan eline radiyal arter kanili
ve sad internal juguler vene santral vendz Kkateter
yerlestirilerek monitérize edildi. Hastaya ek kas
gevsetici kullanilmadi. 9 saat sliren operasyon boyunca
sicak hava Uflemeli battaniye ile isitilan hastanin viicut
I1sist, dzefagus probuyla takip edilerek, 36.4 ile 37.2 °C
arasinda tutuldu. Operasyon suresince hastanin vital
bulgulari stabil seyretti. Hasta operasyon bitimi entlibe
olarak cerrahi yogun bakim {nitesine alindi ve
postoperatif 2. saatte ekstiibe edildi.

Tartisma

Anestezi  indiiksiyonunda  kullanilan  intravendz
ajanlarin  myotoniye neden oldudu bilinmektedir.
Propofol indlksiyon ve idamede basarili sekilde
kullanilmis ve tercih edilmistir (3). Ayrica, MD
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olgularinin anestezi uygulamalarinda siiksinilkolin ve
halojenli inhalasyon anestezikleri MH’yi tetikleyebilir.
Tum inhalasyon anestezikleri klinik ve deneysel olarak
egilimli hastalar veya deney hayvanlarinda MH’ i
baslatabilmektedir (4). Son derece hizli ve ilerleyici
seyreden, mortalitesi yliksek olan bu tablodan kaginmak
icin ozellikle tetikleyici ilaglardan uzak durmak gerekir.
Depolarizan  kas  gevsetici  olan  slksinilkolin,
rabdomiyoliz ve hiperkalemiyi arttirarak kardiyak
arreste veya MH’yi gelisimine yol agabileceginden
kaginilmahdir (2).

MD olgularinda intravendz anesteziklerin kullanimina
bagh rabdomiyoliz, MH gibi komplikasyonlara
rastlanmamistir. MD hastalarinda propofol infiizyonu ile
genel anestezi uygulamalarinin rabdomiyoliz, MH gibi
sorunlar gelismesi agisindan inhalasyon anesteziklerine
gore guvenli bir alternatif oldugunu belirtilmistir (5).
Olgumuzda kesinlesmis MD tanisi olmasi nedeniyle
anestezi  indiksiyon ve idamesinde intravendz
anesteziklerden propofol tercih edilmistir. Perioperatif
donemde hemodinamik stabilite saglanmistir. Propofol
ve remifentanil gibi kisa etki slreli ajanlar
kullanildiinda anestezik ilaglarin titrasyonu ve yeterli
anestezi  derinliginin  saglanmasi  amaciyla BIS
monitorizasyonu 6nerilmektedir. Propofol-remifentanil
ile TIVA uyguladiimiz ve anestezi derinligini BIS ile
kontrol ettigimiz MD’li hastada 9 saat siiren operasyon
boyunca problemle karsilasmadik.

MD hastalarinda solunum ve kalp kaslarini iceren ¢izgili
kas harabiyetine bagll olarak solunum ve kalp
yetmezligi  bulgulari  goriilmektedir.  Perioperatif
donemde  kardiyopulmoner  rezervlerin  azalmasi
nedeniyle hemodinamik instabilite gelisebilir (6). Ancak
olgumuzun preoperatif degerlendirmesinde
kardiyopulmoner sistemle ilgili bir patoloji saptanmamis
ve anestezi uygulamasinda ek bir sorun gézlenmemistir.
MD’li hastalar yeterli kas giicli déniisii ve postoperatif
agri kontrolii saglandiktan sonra ekstiibe edilmelidir.
Postoperatif dénemde ise yakin hemodinamik ve
solunum takibi yapiimalidir.
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Sonug olarak; MD olgularinin anestezi uygulamalari;
gerek kas gugsizligi wve nondepolarizan  kas
gevseticilere duyarhilik artisi, gerekse depolarizan kas
gevsetici  ve inhalasyon anesteziklerinin  MH’yi
tetikleyebilmesi nedeniyle yakin gézlem ve 6nlem
alinmasi  gerekmektedir. Bu olgularda inhalasyon
anestezikleri ve kas gevseticilerden kaginiimasi
gerektigi ve propofol ile total intravendz anestezi
uygulamasinin bu agidan givenli bir alternatif olacagi
kanaatindeyiz.
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