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Ullrich Sendromlu Bir Hasta ve Akut Batin Cerrahisinde Anestezi
Yonetimimiz: Olgu Sunumu

A Patient with Ullrich Syndrome and Anesthetic Management at Acute
Abdominal Surgery: Case Report
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Ozet

Ullrich sendromu kollajen tip-VT iliskili bozukluklar icerisinde
yer alan bir konjenital muskiiler distrofidir. Entiibasyon g¢ogu
zaman mikrognati, c¢ene eklemlerinde sertlik ve biyik dil
sebebiyle giiclesmistir. Bu vaka takdiminde, nadir goriilen bir
sendromdaki genel anestezi deneyimimizi sunmay1 amagladik. 9
yasinda kiz hasta sag alt kadran agris1 sebebiyle acile bagvurdu.
Hastanin genel durumu iyiydi. Mikrognatisi olan hastanin boyun
hareketleri sinirliydi. Her iki alt ektremitede kontraktiirleri olan
hastanin kalga ¢ikigt ve skolyozu da mevcuttu. Hemogramda
beyaz kiire sayisinin yiiksek oldugu goriildi, akut apandist 6n
tanistyla ameliyata alindi. Propofol+ketamin+fentanil karigimi ile
uyutuldu ve rokiironyum ile kas gevsekligi saglandi. Hasta, zor
entiibasyon ihtimaline karg1 videolaringoskop esliginde entiibe
edildi. Idamede propofol ve remifentanil infiizyonu uygulandi.
Vaka sonunda hastaya sugammadex verildi. Hasta sorunsuz
sekilde uyandi ve ameliyat odasinda ekstiibe edildi. Ullrich
sendromu anestezik agidan ¢ok ciddi riskler tasimaktadir. Bu tarz
hastalara yaklagimda karsilagilabilecek tiim komplikasyonlar
anestezist tarafindan bilinmeli ve preoperatif donemde onemler
alinmalidir.
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Abstract

Ullrich syndrome is a congenital muscular distrophia which is
associated with collagen type-VI disorders. Intubation is usually
difficult due to micrognathia, rigidity at mandibular joint and big
tongue. In this case report, we aim to represent our general
anesthetic experience at a rare syndrome. A nine year old female
applied to emergency service with a pain in her right lower
abdomen. Her general condition was good. She had micrognathia
and limitation at her neck movements. The patient had
contractures in her lower extremities, hip dislocation and
scoliosis. White blood cells were found to be high, she underwent
surgery for acute apendicitis.  Porofol+ketamin+fentanil
combination was used for induction and muscle relaxation was
achieved with rokuronium. The patient was intubated with
videolaringoscopy in case of difficult intubation. Propofol and
remfentayl were used for maintenance. Sugammadex was
administered at the end of the surgery. The patient woke up
without any problems and was extubated in the operating room.
Ullrich syndrome carries very serious risks for anesthesia. All
possible complications should be known by the anesthesiologist
and all precautionary measures should be held pre-operatively.
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Giris
Ullrich  sendromu  kollajen  tip-VI iligkili

bozukluklar igerisinde yer alan COL6A1, COL6A2
ve COLG6A3 genlerinin 2. ve 21. kromozomunda
yer alan konjenital bir muskiiler distrofidir.
Dogumda veya infant donemde goriilen hipotoniye,
yaygin kas giligsiizligiine, pek ¢ok eklemde
kontraktiirlere ve motor fonksiyonlarda gecikmeye,
erken donemde kalga ¢ikiklarina neden olan ancak
zekanin normal oldugu otozomal resesif gegisli bir
hastaliktir (1). Tani kas biyopsisi ile koyulur. Cogu
hasta birinci ve lgiincii dekat arasinda solunum
yolu enfeksiyonlar1 sebebi ile kaybedilir (2).

Ullrich sendromu az goriilmesine ragmen
anestezi uygulamalar1 agisindan sorun yaratabilecek
bir hastaliktir. Hastalarda ¢ogu zaman mikrognati,
cene cklemlerinde sertlik ve biiyiik dil olmasi
nedeniyle entiibasyon giliglesmistir. Peroperatif ve
postoperatif donemde solunum fonksiyonlarinin
bozulabilmesi anestezistler agisindan yiiksek risk
olusturmaktadir (3). Ayrica anestezistler, Ullrich
sendromu gibi muskiiler distrofi tanis1 olan bir
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hastanin anestezi yoOnetimini planlarken malign
hipertermi ve rabdomiyoliz tetiklenme riskini en
aza indirecek onlemleri almalidirlar (4).

Bu vaka takdiminde, nadir gorillen bir
konjenital muskiiler distrofideki genel anestezi
deneyimimizi paylagmay1 amagladik.

Olgu

Dokuz yasinda, 30 kg agirhiginda kiz hasta
siddetli sag alt kadran agrist sebebiyle acile
basvurmus. Laboratuvar testinde beyaz kiire sayis1
23000/mm* olan ve viicut sicaklig1 38.5°C olgiilen
hasta hasta, yapilan ultrasonografik
degerlendirmede akut apandisit tanis1 konmasi
iizerine preoperatif degerlendirme igin anestezi
boliimiine konsiilte edildi. Sekiz yildir Ullrich
sendromu tanisiyla takip edilmekte olan hastanin
genel durumu iyi, bilinci agikti. Hastada mikrognati
mevcuttu ve agiz agikligi 3 cm oOlgiildi. Mallampati
skoru 3 olarak degerlendirilen hastanin boyun
hareketleri hafif kisithiydi. Uzun siiredir tekerlekli
sandalyeye bagimli oldugu 6grenilen hastanin her
iki alt ektremitesinde kontraktiirleri  vardi.
Beraberinde dogustan kalca ¢ikigi ve hafif skolyozu
da mevcuttu. Hastanin acil serviste alinan kan
tetkiklerinde hemoglobin 11.1 g/dL, hematokrit
%35, beyaz kiire 23000/mm?, platelet 305000/mL
idi. Hastanin biyokimya degerleri ve kanama
parametresi tiimiiyle normal sinirlardaydi. Cekilen
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grafisinde herhangi bir anormallige sebebiyle entiibasyon direkt olarak

rastlanmadi. Ameliyat Oncesi hasta yakinlarina kas videolaringoskop yardimiyla yapildi.
olan hastalarda genel anesteziyle Muskiiler distrofi tanist  olan  hastalarin

rahatsizlig1
birlikte ortaya c¢ikabilecek risklerinden bahsedildi.
Hastanin migrognatisine ve eklem hareketlerindeki
kisitliligina bagli entiibasyonda karsilasilabilecek
zorluk gbz 6ntine alinarak hasta yakinlarina acil bir
durumda trakeostomi agilabilecegi anlatildi, gerekli
onamlar alindi. Ameliyat odasma alinan hastaya
EKG, kan basinci, pulse oksimetre, soluk sonu CO2
ve viicut sicakligt monitdrizasyonu yapildi. Vital
bulgulari stabil olan hastanin viicut sicakligr 37.5
°C 6lgiildii. Hasta 20 mg propofol + 30 mg ketamin
+ 20 mcg fentanil karisimi ile uyutuldu ve 10 mg
rokiironyum bromiir ile kas gevsekligi saglandi.
Hastanin zor entiibasyon ihtimaline karsi odada
farkli boylardan endotrakeal tiipler ve laringeal
maskeler, pediatrik boy entiibasyon stilesi,
videolaringoskop ve pediatrik boy fiberoptik hazir
bulunduruldu. Direkt laringoskopi videolaringoskop
esliginde yapildi ve hasta komplikasyonsuz sekilde,
ikinci  denemede entiibe edildi. Anestezi
indiiksiyonu 6ncesi hastanin nabzi 100 atim/dakika
iken ketamin eklenmesi sonrasi 115 atim/dakika’ya
yiikseldi. Entiibasyon sonrasi 150 atim/dakika’ya
kadar c¢ikan tagikardi goriilmesi iizerine, hastaya
idamede propofol ve remifentanil infiizyonu
uygulandi.  Propofol inflizyon dozu  4-6
mg/kg/saat arasinda degisirken remifentanil dozu
0.08 mcg/kg/dakika ila 2 mcg/kg/dakika arasinda
titre edilerek verildi.Operasyon esnasinda hastanin
viicut sicakligi 37.5°C’den 36.8°C’ye geriledi ve
soluk sonu CO; diizeyleri normal sinirlarda seyretti.
Yaklagik 45 dakika siiren operasyon sonunda
hastaya, kas gevsekligini dondiirmek amaciyla 50
mg sugammadex yapildi. Sugammadex sonrasi
yaklagik 30-35 saniye igerisinde etkili sekilde
solumaya baslayan hasta yaklagik 60 saniye
icerisinde ektiibe edildi. Postoperatif 24. saatte
hastanin oksiiriik sikayeti bagladi. Beraberinde ates,
burun akintisi, geniz akintisi, 16kosit yiiksekligi gibi
herhangi bir enfeksiyon bulgusu izlenmedi. Pediatri
bolimii tarafindan degerlendirilen ve ek ilag
tedavisine gerek duyulmayan hastaya diizenli
postural drenaj uygulandi. Oksiiriik sikayeti
postoperatif 72 saatte son bulan hasta taburcu
edildi.

Tartisma

Ullrich sendromu anestezistler agisindan farkli
zorluklar tasimaktadir. Hastalarda c¢ogunlukla
migrognati, ¢ene eklemlerinde kontraktiir, biiylik
dil varligimin yani sira servikal spinal eklemlerin
hareketlerinde kisiklilik olmasi hem ventilasyonu
hem de entiibasyonu zorlastirabilir (3,4). Bu
hastalarda preoperatif donemde zor entiibasyon
hazirligt  muhakkak yapilmalidir. Hastamizda
maske ile ventilasyonda herhangi bir zorluk
yasanmadi. Migrognati ve servikal kisiklilik olmasi
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rabdomiyoliz ve bunun toksik sonucu olarak artmis

miyokondriyal membran hasar1 riski oldugu
bilinmektedir (5). Volatil ajanlarin  malign
hipertermiyi tetikleyebilecegi diistintilerek

geleneksel olarak Ullrich sendromlu hastalarda total
intravendz anestezi (TIVA) tercih edilmektedir (3).
Ancak Grosu ve arkadaglar1 genel anestezi
uygulanacak Ullrich sendromlu ¢ocuk hastada
maling hipertermi riskini normal popiilasyonla ayni
olarak degerlendirmis ve hastaya idamede
sevofluran uygulamislardir. Bunun sebebini Ullrich
sendromunda ki gen mutasyonunun, MH ile iliskili
olan RYR1 ve CACNLIA3 mutasyonundan farkli
olmasi olarak agiklamiglardir (4). Hastamizda
Onceki operasyonlara ait anestezi hikayesi ve MH
acisindan aile hikayesi net olarak alinamadi. Bu
sebeple idamede TIVA kullanmay: tercih ettik.
Operasyon sirasinda hastada ates, tasikardi, EKG
degisikligi  goriilmedi.  Postoperatif donemde
hastay1 kas gii¢siizliigi, karin agrisi, bulanti, kusma,
potasyum yiiksekligi, idrar renginde koyulagma gibi
rabdomiyoliz bulgular1 agisindan takip ettik ancak
herhangi birine rastlamadik.

Ullrich  sendromlu hastalarda  postoperatif
donemde karsilasilabilecek en 6nemli problem kas
giicstizliigi ve solunum yetersizligidir. Bazi

anestezistler bu sendroma sahip hastalarin
operasyonlarinda kas gevsetici kullanimindan
kagmmuslardir (4). Hastamizin batin cerrahisi

gegirecek olmasi nedeniyle kas gevsetici kullandik.
Sugammadex 2008 yilinda kullanilama giren,
noromuskiiler bloke edici ajanlarin etkilerini hizl
sekilde geri dondiirebilen bir ajandir. Etki
mekanizmas1 asetilkolinesteraz inhibitorlerinden
farklidir. Sugammadex ndéromuskiiler bloke edici
ajanlara direkt olarak baglanir ve bu ajanlarin
etkilerini hizlica geri dondirerek spontan solunumu
kolaylagtirir (6). Sugammadex’in postoperatif kas
giicstizliigiine ve solunum depresyonuna sebep
olabilen miyastenia gravis hastalarinda giivenle
kullanildigini bildiren vaka takdimleri vardir (7-9).

Ne wvar ki Ullrich sendromu olan hastalarda
sugammadex  kullaniminin  etkinligiyle ilgili
literatiirde herhangi bir vaka takdimi yer

almamaktadir. Bu sebeple hastamiza anestezi
indiiksiyonu sonras1 kas gevseticiyi diigiikk doz
uygulamay1 tercih ettik ve operasyon sonunda 50
mg sugammadex uyguladik. Spontan solunumu kisa
stire icerisinde gelen hastada sorunsuz ekstiibasyon
imkani bulduk.

Sonu¢  olarak, Ullrich  sendromu  zor
ventilasyon-entiibasyona, hala tartigmali da olsa
maling hipertermi yatkinligma ve postoperatif
donemde solunum sikintisina neden olabilecegi i¢in
anestezik acidan olduke¢a riskli bir hastaliktir. Bu
sendroma sahip hastalara yaklagimda
karsilasilabilecek tiim komplikasyonlar anestezist
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oniinde  bulundurulmalidir.

Preoperatif donemde ventilasyonu ve entiibasyonu

kolaylastirict

onemler alinirken  postoperatif

donemde solunum sikintisi agisindan hastalar yakin
takip edilmelidir.

Hasta Onam: Hasta onami 26.06.2014 tarihinde

almmugtr.
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