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CASE REPORT

OSTEOGENEZIS IMPERFEKTA'LI BIR GEBEYE
ANESTEZIK YAKLASIM: OLGU SUNUMU

ANESTHETIC APPROACH OF PREGNANCY WITH
OSTEOGENESIS IMPERFECTA: A CASE REPORT

OZET

Osteogenesis imperfekta, anormal Tip | kollajen iretimi ile karakterize otozomal dominant ka-
litimh, nadir gériilen bag dokusu hastaligidir. Bu sendroma 6zgii birgok riskten dolay1 yiiksek
riskli gebelik grubunda yer alan osteogenesis imperfekta hastasi gebe kadinlarin anestezilerinde
teknik secimi ve yonetimi biyiik 6nem arzetmektedir. Biz, osteogenesis imperfekta Tip | tanisi
olan ve 39. gebelik haftasinda fetal distress nedeniyle acil sartlarda spinal anestezi altinda se-
zaryenle dogum yaptinlan gebe bir kadindaki anestezi teknigini ve yénetimimizi literatiir esliginde
tartismayr amacladik.

Anahtar Kelimeler: Osteogenezis imperfekta, gebelik, spinal anestezi.

SUMMARY

Osteogenesis imperfecta is a rare autosomal dominant, inherited disease of connective tissue
which is characterized by abnormal Type | collagen production. The management of anesthesia
and choice of anesthetic technique of pregnant women with Osteogenesis imperfecta due to se-
veral risks special to this syndrome is important. In this article we present a pregnant women with
osteogenesis imperfecta Type | who delivered a baby with emergency cesarean section due to
fetal distress at 39 gestational weeks under spinal anesthesia and we aimed to discuss type and
management of anesthesia in these patients with the literature review.
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GiRIiS

Osteogenezis imperfekta(Ol), primer olarak kemi-
gi tutan, otozomal dominant gegisli, defektif kollajen
maturasyonu ile karakterize nadir gériilen bag dokusu
hastaligidir. Toplumda, canli dogumlarda insidansi 1:
10000, gebelerde ise 1: 25000- 1: 30000 arasinda ol-
dugu bildirilmistir."? Temel sorun kemik ve diger yapi-
sal saglamlilik gerektiren dokular i¢in oldukga 6nemli
olan Tip | kollajen sentezi ve yapisinda genetik bir
mutasyon (bozukluk) olugsmasidir. Sonug olarak ke-
mik kirimalarina egilim, gelisme geriligi ve dig, skle-
ra, kulak kemikleri, ligamentler gibi bag dokularinda
bozukluklarla karsilagiimaktadir. Ol hastasi gebe ka-
dinlarda, normal dogum sirasinda karsilasilabilecek
sefalopelvik uyumsuzluk, pelvik kiriklar, uterin raptar
ve dodum sirasinda veya sonrasinda olusabilecek
kanama nedeniyle sezaryen 6nerilmektedir.'#¢ Ayrica
bu hastalarda entiibasyon guglugu, olasi mandibula,
vertebra, dis kiriklari ve artmis malign hipertermi riski
nedeniyle rejyonel anestezi tercih edilmektedir.*®

Biz, spinal anestezi ile sezaryenle dogum yapti-
rilan osteogenezis imperfekta hastasi gebe kadina
anestezi teknigi tercih ve yonetimimizi literatir esli-
ginde tartigarak sunmayi amagladik.

OLGU

Otuziki yasinda, gravida 3 parite 1, 39 hafta ge-
belik ve osteogenezis imperfekta Tip | tanisi bulunan
gebe kadin, dogum sancilarinin baslamasi Gzerine
hastanemiz acil servisine basvurdu. Boyu 1.55 m,
kilosu 57 kg olan ve gebeligi suresince higbir takibi
olmayan olguya 3 yil 6nce Ol Tip | tanisi konulmustu.
Hamileliginin baglangicina kadar Fosamax® (Alendro-
nat) 10 mg tablet ve Cal D vita® (600 mg kalsiyum +
400 IU D, vitamini) efervesan tablet kullanmis. Oykii-
siinden 10 yasinda iken genel anestezi altinda bilate-
ral kalga ameliyati oldugu ve 5 yil énce de vajinal yol-
la normal dogum yaptigi 6grenildi. Ayrica bir ay 6nce
yapilan g6z muayenesinde ileri derecede dejeneratif
miyopi ve buna bagh sekonder degisiklikler nedeniy-
le sezaryenle dogum o6nerilmisti. Bir haftadir devam
eden gribal enfeksiyon ve buna eslik eden 6ksurugu
olan olgumuzun kalp ve akciger sistem muayenesin-
de bir 6zellik yoktu. Mavi sklera, diz ligamentlerinde
gevseklik, her iki el parmaklarinda deformiteler ve her
iki ayakta halluks valgus saptanan olgunun Mallam-
pati skoru Il, tiromental mesafe 8 cm ve bas boyun
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hareketleri normal olarak degerlendirildi. Yapilan rutin
laboratuar testlerinde; tam kan sayimi, koagulasyon
profili ve biyokimyasal tetkiklerinde patolojik bulguya
rastlanmadi.

Yapilan ultrasonografi incelemesinde 40 hafta ile
uyumlu bas prezentasyonlu tek canh gebelik izlendi.
Fetusta Ol'yi diigiindiirecek bulgu ve kirik saptanma-
di. Kadin Hastaliklari ve Dogum uzmaninin muayene
ve degerlendirmesi sonucunda fetal distres nedeniy-
le olgumuza acil sezaryen karari alindi. Bilgilendiril-
mis yazili hasta onamini takiben, aglik suresi yeterli
olan olgu premedikasyon uygulanmadan operasyon
masasina dikkatle yatirildi. Rutin monitorizasyonu
takiben 18 G intraket ile agilan damar yolundan iv
olarak 1000 cc izotonik NaCl ile hizla hidrate edildi.
KB:120/75 mmHg, KAH:105/dk ve sPO,:%98 olan
olgu gerekli aritim ve 6rtim sonrasi oturur pozis-
yonda L, intervertebral araliktan 26 G Atraucan tipi
spinal igne ile subaraknoid aralida ilk denemede ula-
sildi. Serbest BOS gelisi gozlendikten sonra 10 mg
hiperbarik bupivakain ve 2.5 pgr sufentanil enjekte
edildi. Supin pozisyonda yatirilan olguda pin-prik testi
ile duyusal blogun T, dermatom seviyesine ulagsmasi
tizerine operasyonun baglamasina izin verildi. 2790
gr agirhginda, 1. dk APGAR skoru 7 ve 5. dk APGAR
skoru 9 olan erkek bebek canli olarak dogurtuldu. Do-
gumdan sonra yapilan muayenede bebekte herhan-
gi bir anomaliye ve kiriga rastlanmadi. intraoperatif
dénemde vital bulgular stabil seyreden ve kanamasi
normal sinirlarda olan olguya toplam 500 ml Ringer
laktat solusyonu ve 1000 ml izotonik NaCl infuze edil-
di. Postoperatif donemde hasta kontrolli analjezi yon-
temi ile analjezisi saglandi. Postoperatif 2. glin anne
ve bebekte herhangi bir komplikasyon izlenmeden
saglikh olarak taburcu edildi.

TARTISMA

Osteogenezis imperfekta molekiiler yapisi anla-
siimadan oénce kalitim sekline, klinik prezentasyona
ve radyografik bulgulara gére 4 tipe ayriimaktaydi.
Daha detayh radyografik, kemik morfolojisi ¢alisma-
lari ve molekiiler genetik inceleme ile siniflama 7 tipe
cikariimistir.? Olgumuz, kisa boylu, frajil kemik yapisi,
mavi sklera ve el-ayak deformiteleri bulgulariyla Tip |
sinifinda idi. Olgumuzda eslik eden bagka bir organ
patolojisi yoktu.

Ozellikle Tip | hastalarda gebelik gériiimekte ve
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terme kadar ulasabilmektedir. Pelvik deformiteler,
sefalopelvik uyumsuziuk gériilme sikiginin artmis
olmasi ve fetal gelis anomalileri nedeniyle sezaryen
6nerilmektedir.*>%9 Bu hastalar dogum sirasinda veya
sonrasinda miyometriumda azalmis kollajenin neden
olabilecegi uterin riptur, trombosit adezyon anormal-
likleri ve damar frajilitesinden kaynaklanan kanama
nedeniyle yiksek riskli gebelik grubunda yer alir.™

O, fizyolojik ve anatomik anormalikler; kemik de-
formiteleri, metabolik bozukluklar, koagiilasyon so-
runlan, kardiyak ve pulmoner bozukluklar nedeniyle
anestezistler agisindan gesitli sorunlar olusturabil-
mektedir. Bu nedenle uygulanacak anestezi tekni-
gi ve yonetimi 6nem arz etmektedir. OI'li gebelerde
genel,"'? epidural,®' single-shot veya continue spi-
nal*’* ve kombine spinal-epidural anestezi® uygulan-
masina yénelik olgu sunumlari mevcuttur.

Ol'll olgularda laringoskopi ve hava yolu kontrolii
sirasinda mandibula, servikal vertebra ve dis kiriklar
normal popiilasyona oranla gok daha sik ortaya gik-
maktadir. Kisa boyun, servikal hareketlerde kisithlik,
prominent ¢cene ve bozuk dis yapisi gibi anatomik
deformiteler entiibasyon giigligiine yol agmaktadir.
Ayrica, trombosit adezyon anormallikleri ve damar
frajilitesi nedeniyle mukoza zedelenmesi ve kanama
kolaylikla gérulebilmektedir.

Bu olgularda zor hava yolu yénetimi igin preopera-
tif degerlendirmede Mallampati testi yani sira kompli-
ke ve ciddi olgularda topikal anestezi uygulamasiyla
direkt laringoskopi ile degerlendiriimesi 6nerilmekte-
dir.">** Biz hastamizda Mallampati testi yani sira ti-
romental mesafe Glgiimlerini yaptik, zor entiibasyon
6ngérilmemesine ragmen zor hava yolu yonetimi
rehberleri 6nculigunde gerekli 6nlemleri aldik.

Of'l olgular malign veya malign olmayan hiper-
termi gelisimine egilimlidirler.2'*'5 Muhtemelen has-
tahgin neden oldugu metabolizma artigina bagl olan
hipertermi yani sira genel anestezi idamesinde kul-
lanilan inhalasyon ajanlar ve siiksinilkolin gibi kas
gevseticilerin tetikledigi malign hipertermi riskinin de
arttigi bilinmektedir. 416

Olgularin kemik ve eklem deformiteleri nedeniyle
hem hastaya uygun pozisyon verilmesi hem de giri-
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sim araliginin tayin edilmesinin oldukga zor olmasina
karsin basarili rejyonel anestezi uygulamalari bildiril-
mistir.#79.2 Biz de olgumuzda genel anestezi uygula-
masinda ortaya cikabilecek malign hipertermi, entu-
basyon ve havalandirma giigligii, dolayisiyla olusa-
bilecek fraktiirlerden kaginmak amaciyla ve kanama
bozuklugu distiniimemesi nedeniyle éncelikle rejyo-
nel anestezi uyguladik. Spinal anestezinin basarili bir
sekilde uygulanabilmis olmasi gelismesi muhtemel bu
komplikasyonlari 6nledigini diigiinmekteyiz.

Ozellikle boy kisaligi ile beraberinde torakal veya
lumbal bolgeyi etkileyen skolyoz gibi spinal deformite-
lerde blok seviyelerini tahmin etmek zorlasmaktadir. ™
Acil sezaryen endikasyonu konulan olgularda, epidu-
ral anestezi uygulamasinda teknik olarak kateterin
yerlestiriimesi yanisira cerrahi igin anestezi seviyesi-
nin yeterli hale gelmesi zaman alabilmektedir.? Ancak
boyle acil sezaryen igin spinal anestezinin baslangici-
nin hizli olmasi yani sira diisilk dozda lokal anestezik
kullanimi nedeniyle minimal transplasental ilag gegisi
anne ve yenidogan i¢in avantaj saglamaktadir.* Ge-
nel anesteziye ait riskler nedeniyle rejyonel anestezi
dustundagumiiz OI'll gebe olgumuzun boyu kisa ol-
masina karsin herhangi bir spinal deformiteye sahip
olmamasi ve acil sezaryen endikasyonu nedeniyle
spinal anestezi uygulamasini tercih ettik.

Yeterli prehidrasyona, profilaktik efedrine ve ute-
rusun sola yerlestiriimesine ragmen spinal anestezi
esnasinda intraoperatif hipotansiyon gériilebilmek-
tedir. Gebe olmayan olgulara gére gebelerde yeterli
cerrahi anestezi seviyesi i¢cin daha diisiik dozda lo-
kal anestezik ile spinal anestezi gergeklestirilebilir.*
Bu hususa dikkat edilmezse gebelerde yiiksek veya
total spinal blok gelisebilir. Bitin bunlar géz niine
alinarak spinal anestezi seviyesini daha kontrollii, gii-
venilir ve tahmin edilebilir olmasi igin 10 mg hiperbarik
bupivakain ve 2.5 ugr sufentanil intratekal olarak uy-
gulandi. Olgumuza uyguladigimiz spinal anestezi igin
kullanilan lokal anestezik ve opioid dozlan literatiir-
le benzerlik gostermektedir.”'” Perioperatif dénemde
olgunun motor ve sensoryal blok seviyeleri yani sira
hemodinamisi de takip edildi. Perioperatif ve posto-
peratif donemde herhangi bir komplikasyon ile karsi-
lagiimadi.

Oi'da sefalopelvik uyumsuzluk, pelvik deformite-
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ler, uterin riptir gibi pek gok nedenle sezaryen oneril-
mektedir. OI'li gebe olgularda sezaryenle dogum igin
genel anestezi uygulamasina ait riskler artmis oldu-

gundan rejyonel anestezi yontemleri tercih edilmekte-
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