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Mitokondriyal miyopati ve adrenoldkodistrofide anestezi

Anesthetic management of a case with adrenoleukodistrophy and mitochondrial myopathy

Sennur Uzun, Zeynep Sener

OzZET

Bu olgu sunumunda, adrenoldkodistrofi ve mitokondriyal
miyopatisi olan bir olgudaki lomber spondilolistezis ope-
rasyonu icin verilen genel anestezi uygulamasi anlatildi
ve bu hastaliklarda anestezi sirasinda dikkat edilmesi ge-
reken 6nemli noktalar vurgulandi.

Anahtar kelimeler: Adrenol6kodistrofi, mitokondriyal mi-
yopati, malign hipertermi

GiRIS

Adrenoldkodistrofi (ALD), nadir gorilen genetik bir
hastaliktir. Degisik santral sinir sistemi problemle-
ri ve adrenal yetmezlik tablosu birlikte goralur [1].
X’e bagh gegis gosteren adrenoldkodistrofi (X-ALD)
merkezi sinir sistemi beyaz cevherin en sik gorilen
kalitsal hastahgidir. Omurilik, periferik sinirler, ad-
renal korteks ve gonadlari etkileyen ilerleyici, siste-
mik metabolik bir hastaliktir. Mitokondriyal miyopati
(MM) tanisi da olan bu olgu spondilolistezis ope-
rasyonu icin hastanemize geldi. Mitokondriyal mi-
yopatilerde kaslarda halsizlik, kuvvetsizlik, egzersiz
intoleransi gozlenir. ilerleyici eksternal oftalmopleji,
pitozis, kas biyopsisinde yag depolanmasi izlenir.

OLGU

Yazida Helsinki Deklarasyonu prensiplerine uygun
davranildi ve olgudan bilgilendirilmis olur formu
alindi. 60 yasinda, 83 kilo bayan hasta ALD ve mi-
tokondriyal miyopati tanisi ile dis merkezde takip
edilmis. Preoperatif anamnezinden 6grenildigi Uze-
re, 10 yildir devam eden bel ve bacak agrisi olan
olgunun, son bir yilda artarak bacaklarda gu¢ kaybi
ve yurime gugligu baslamis. Torakal manyetik re-
zonans goruntilemede (MR) spondilolistezis tanisi
koyulmus. Hastanin servikal MR sonucu; servikal
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spondilozis, C3-4, C4-5, C6-7 duzeylerinde bulging
formasyonlari, torakal MR’inda ise ALD’ye sekonder
oldugu digundlen T3-11 arasi mesafede gdzlenen
atrofik incelme, T12 vertebra korpus superiorunda
Schmorl nodulu, T11-12 disk yapisinda dejeneratif
degisiklikler olarak raporlanmis. Preoperatif muaye-
nesinde, bel agrisi ve yurime gig¢lugl, motor mua-
yenesinde omuz abduksiyonu, diz ekstansiyonu ve
ayak dorsifleksiyonu kisith, kalca, diz fleksiyonu ve
plantar fleksiyonu 4 pozitif olarak bulundu. Bacak
distali rolatif olarak atrofik olan olgunun hoffman,
babinski bulgulari ve derin tendon refleksleri bila-
teral pozitifti. Ellerde bilateral tenar atrofisi vardi.
Alt ekstremitede pozisyon duyusu bozuktu. Labora-
tuvar degerleri normal sinirlarda olan olgunun kul-
lanmakta oldugu ilaglarin; indapamid 1x1,5 mg, le-
votiroksin 1x50 mg, indapamid:1x2.5 mg, baklofen
2x10 mg ve gabapentin 2x600 mg oldugu dgrenildi.
Hipotiroidisi olan hastanin TFT degerleri normal si-
nirlarda idi. Noroloji ve kardiyoloji bolimleri konsil-
tasyonlari tamamlanan olgu ameliyathaneye alindi.
ALD de gorulen adrenal yetmezlikten dolayi, profi-
laksi igin operasyondan yarim saat dnce metilpred-
nizolon 250 mg ve ranitab 50 mg serviste verildi.
Rutin monitorizasyona (EKG, non invaziv kan ba-
sincl, puls oksimetre) ek olarak néromuskuler mo-
nitorizasyon yapildi. indiiksiyon igin, 200 mg pro-
pofol, 6 mg vekironyum ve 50 pg fentanyl verildi.
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Entibasyonu takiben anestezi idamesi, 10 mg/kg/st
%2 propofol, 0.02 pg/kg/dak remifentanil infizyonu
ve %50 oksijen-hava karigimi ile yapildi. idamede
kalp hizi 80-85 atim/dak, non-invaziv kan basinci
120-130/75-85 mmHg ve puls oksimetre %98-99
araliginda seyretti. Pron pozisyona g¢evrilen olguda
periferik sinir basi yerleri uygun pedlerle destek-
lendi. 150 dk suren anestezi sonrasinda hastanin
néromuskduler blokajini geri ¢gevirmek amaciyla ne-
ostigmin (2,5 mg) ve atropin (0.75 mg) verildi. TOF
orani %95 olunca ekstube edilerek ayilma odasina
alindi ve 1 saat izlendikten sonra servise génderil-
di. Postoperatif analjezi i¢cin ameliyat odasinda 1 gr
novalgin ile 1 gr parasetamol verilen olguya uzun
sureli agri kontroll igin morfin igeren hasta kontrollt
analjezi (PCA) cihazi takildi.

TARTISMA

ALD, X'e bagli gecis gosteren ve neonatal olmak
Uzere iki gesittir. X’e bagli gecis gdsteren adreno-
I6kodistrofi (X-ALD) omurilik, periferik sinirler, adre-
nal korteks ve gonadlari etkileyen ilerleyici, sistemik
metabolik bir hastaliktir. 17.000 yenidoganda 1 g6-
ralar [1,2].

ALD’de, genel anesteziklerden herhangi biri-
ne bir kisittama s6z konusu degildir. Ancak nobet
esigini disuren, ketamin ve enfluran gibi ajanlarin
kullanimindan kaginilmalidir. NéromuUskuler hastali-
g1 olanlarda, depolarizan kas gevsetici ajanlarin kul-
laniimasindan hiperkalemi riskinden dolayi kaginil-
malidir [3]. Non depolarizan kas gevseticilere cevap
hakkinda kesin bilgiler bulunmadigindan, bu ajanlar
néromuskuler monitorizasyon ile kullaniimalidir. Bu
olguda, veklronyum ndéromuskuler monitorizasyon
esliginde kullanildi, ekstibasyon TOF % 95 oldu-
gunda yapilarak daha givenli anestezi derlenmesi
saglanmis oldu.

ALD hastalarinda, gastrik dismotiliteden dolayi
aspirasyon riski vardir, bu yizden, H2 pompa inhibi-
torleri veya antiasit preoperatif verilmelidir. Anestezi
induksiyonunda, krikoid basi ile hizli etkili kas gev-
seticiler verilerek trakeal intibasyon yapilmahdir.
Prokinetik olarak metoklopramid verilebilir ancak
ekstrapiramidal hareketler gorulebileceginden kaci-
nilmasinda fayda vardir [4]. Biz olgumuzda veku-
ronyum ile entiibasyon yaptik, krikoid basi kullan-
madik, Aspirasyon olmadi.

Hipogonadizm ve kronik steroid kullanimina
ikincil osteoporozis bu olgularda sik gérilmektedir.
Cerrahi pozisyon verilirken daha hassas olunmall
ve sinirlerin cilde yakin gegtigi bdlgelerde basiya
karsi gereken 6nlemler alinmalidir. Biz de olgumuz-

da, pron yastigi ile yuzu, ulnar siniri korumak igin
dirsekleri silikon yastiklar ile destekledik.

Rejyonal anestezi yontemlerini bu hastalarda
uygulamak zordur ¢unkd SSS tutulumuna bagl
skolyoz pek c¢ok hastada gdérulebilir ve teknik zor-
luk olusturur. Mental retardasyon, bu hastalarda po-
zisyon verilmesi sirasinda uyum problemine sebep
olur. Hastaligin tedavisinde kemik iligi nakli, yagdan
fakir diyet, gliserol trioleat yagi, Lorenzo’nun yagi
(ErUsik asit) gibi palyatif ydontemler kullaniimaktadir.
Bunlara bagl immun stpresyon, koagulopati, kardi-
yak disfonksiyon gibi yan etkiler goérulebilmektedir
[2] Bu da rejyonal anestezi igin bir kontrendikasyon-
dur [4].

Olgumuzda es zamanh MM de vardi. MM ler-
de kaslarda halsizlik, kuvvetsizlik gézlenir. ilerleyi-
ci eksternal oftalmopleji, pitosis, kas biyopsisinde
yag depolanmasi izlenir. Literatlirde mitokondriyal
miyopatilerde malin hipertermi (MH) riski olup ol-
madigina dair farkh olgu sunumlari bulunmaktadir
[5,6]. Ohtani ve ark’'nin [7], MH igin tetikleyici olma-
yan ajanlarin kullaniimasini gerektigini yazmislardir.
Kas biyopsisi i¢in halotan ve suksinilkolin verilen bir
olguda da MH olugsmustur. Ancak olgunun daha
sonra MM olmadigi, mitokondride oksidatif fosfori-
lasyon defekti oldugu anlasiimistir. Ancak bu olgu,
klinik uygulamada MM suphesi olan tim olgularda
geleneksel olarak MH tetiklemeyen ajanlarin kulla-
nilmasi seklinde bir yaklagimi getirmistir [6]. Ancak
son yillardaki literatiirde, MM tanisi olan olgularin
MH riski tagsimadigi belirtiimektedir [5,8,9].

Spondilestezis operasyonu igin anestezi verilen
hastada MM ve es zamanli ALD bulunmasi olguyu
Ozellikli hale getirmistir. ALD igin, adrenal yetmezlik
ve aspirasyon profilaksisi anestezi uygulamasinda
temel iken MM olgularda malin hipertermi profilaksi-
sine gerek olmadigi literatlir arastirmasinda bulun-
mustur.
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