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Triple A Sendromlu Hastada Genel Anestezi Yonetimi

General Anesthesia Management in a Patient with Triple A Syndrome
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Triple A (Allgrove, AAA) sendromu akalazya, alakrima ve adrenal yetmezligin birlikte goriildiigii nadir otozomal
resesif bir bozukluktur. Norolojik bozukluklar ve otonom néropati de bu sendromla birlikte sik goriilen durumlardir.
Adrenal yetmezlik; ameliyat, enfeksiyon veya travma gibi durumlarda adrenal krize sebep olabilir. Bu da ¢esitli
ameliyatlar i¢in anestezi sirasinda anestezistleri zor durumlarla karst karsiya getirebilir. Bu olgu ile Triple A
sendromlu bir ¢gocugun anestezi yonteminde dikkat edilmesi gereken noktalarla ilgili deneyimlerimizi paylasmay1
amagladik.

Anahtar kelimeler: Adrenal kriz, Akalazya, Alakrima, Triple A sendromu.

Abstract
Triple A (Allgrove, AAA) syndrome is a rare autosomal recessive disorder that coexists with achalasia, alacrimia and
adrenocorticotropic hormone-resistant adrenal insufficiency. Neurological disorders and autonomic neuropathy are
often conditions with this syndrome. Adrenal insufficiency; may cause an adrenal crisis in conditions such as surgery,
infection, or trauma. This can put anesthetists in difficult situations during anesthesia for various surgeries. With this
case, we aimed to share our experiences regarding the points to be considered in an anesthesia method with triple A
syndrome.
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1. Giris

Triple A (Allgrove, AAA) sendromu; ilk olarak 1978’de
Allgrove ve ark. tarafindan tanimlanan, klasik olarak
akalazya, alakrima ve adrenokortikotropin hormonu
(ACTH) direngli adrenal yetmezlik triadin1 igeren
multisistemik bir hastaliktir [1]. Hastalarin %70‘inde
triadin tamamu goriiliirken, tigte birinde de otonom sinir
sistemi disfonksiyonu izlenmektedir [2,3]. Bu nedenle
literatiirde 4A sendromu (Achalasia, Alacrima, Adrenal
insufficiency, Autonomic abnormalities) olarak da bahsi
gecmektedir [4]. Tanimlanan diger semptomlar nérolojik
bozukluklar, dermatolojik problemler, gelisme geriligi,
mikrosefali osteoporoz, dismorfik bozukluklardir [5,6]
Genis fenotip dizisine sahip olmasi nedeniyle heniiz tam
olarak genetik-fenotipik korelasyon saglanamamustir.

Triple A sendromu; 1/1000.000 prevelansa sahiptir.
Fakat fenotipik gesitliligi ve bazi bulgularin ge¢ olusmasi
nedeniyle normalden ¢ok daha az tam1 aldigi
distnilmektedir [7]. Yasami tehdit eden adrenal
krizlerin Onlenebilmesi bilyiikk oranda erken taniyla
iliskili olmakta  ve hastaligin ~ prognozunu
belirlemektedir. Hastalikla ilgili bilgiler giinden giine
artmaktadir; ancak literatiir mevcut olgu sunumu ve vaka
incelemeleriyle smirli durumdadir. Oldukg¢a nadir
goriilen ve az bilinen bu hastalarin ameliyatlari, ciddi
adrenal krize sebep olabilmektedir. Bu nedenle anestezi
yonetimi ciddi bilgi ve deneyim gerektirmektedir. Olgu
sunumumuzda, Triple A sendromlu bir hastanin anestezi
yonetiminde nelere dikkat edilmesi gerektigi konusunda
deneyimlerimizin paylasilmasi amaglandi.
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2. Olgu Sunumu

17 yas, 15 kg, 120 cm boyunda kiz olgu sag femur
subtorakanterik kirigma yonelik agik rediiksiyon ve
debritman ameliyat1 igin preoperatif tarafimiza danisildi.
Olgu dogum sonrasi 6. ay civarinda yutamama, siirekli
kusma sikayetleri ile dnce akalazya tanisi almis. Tedavi
amaciyla mide fundoplikasyonu ameliyati yapilmis.
Akalazya ile birlikte alakrima ve hafif diizeyde adrenal
yetmezligi de olan hastanin yapilan genetik testler
sonucunda Triple A sendromu oldugu saptanmis. Ayrica
hastanin bilinen serebral palsi, ciddi skolyoz, epilepsi ve
mental retardasyon tanilar1 mevcuttur. Olgumuz akraba
evliligi sonrasi bes cocuk sahibi bir ailenin Triple A
sendrom tanisi alan {igiincii gocugudur.

Yapilan preoperatif muayenede vital bulgulari; AKB:
100/60 mmHg, kalp hizi: 98/dk, Sp0O2:%96 (oda
havasinda), ates:36.4 idi. Fizik muayenede; kasektik
goriinimde, ekstremitelerinde kontraktiirleri mevcut,
yiirliyemiyordu. Mental retarde oldugundan hasta ile
koopere olunamadi. Hava yolu degerlendirmesinde
Mallampati Skoru net degerlendirilemedi. Tiromental
mesafesi yaklasik 6 cm olglildii ve boyun hareketleri
olagandi. Dis kayiplar1 ve ciiriikleri mevcuttu. Solunum
ve kalp seslerinde anormal bulgu yoktu. Laboratuvar
degerlerinde Hb: 11.1 g/dL, Htc: %34.6, WBC:8.370,
tire:16 mg/dl, kreatinin:0.2 mg/dl (normal sinirlarda)
AKS: 93 mg/dL Na:132 mEq/L, K:3.6 mEqg/L,
ACTH:9.52 pg/mL (normal), Kortizol:13.8 pg/mL
(normal). Kullandig: ilaglar; topiramat ve karbamazepin.
Daha o6nce hi¢ hidrokortizon tedavisi almadigi bilinen
olgunun endokrinoloji tarafindan preoperatif
degerlendirmesinde ACTH ve kortizol diizeyleri normal
oldugundan ekstra tetkik istenmedi ve operasyona engel
goriilmedi.  Kardiyoloji ve  Goglis  hastaliklar
degerlendirmesi de olagandi.

Oral stop olarak takip edilen hastaya ameliyattan 1 saat
once IV 25 mg ranitidin ve 2 mg ondansetron uygulandi.
Hasta ameliyat salonuna alindiktan sonra nazogastrik
sonda aspire edilerek yeri dogrulandi ve mide igerigi
tamamen bosaltildl. Idame sivi tedavisi igin serum
fizyolojik (%0.9 NaCL) tercih edildi. Olguya 2mg/sa’lik
hidrokortizon infiizyonu baglandi. Vital bulgulari
monitorize edildikten sonra ajitasyonu nedeniyle 0.5 mg
IV midazolam uygulandi. Preoksijenize edilen hasta
ajitasyonu gectikten sonra IV 150 mg atropin, 20 mcg
fentanil, 50 mg propofol ve 10 mg rokiironyum
uygulanarak genel anesteziye baslandi. 4 mm rijid
endotrakeal  entiibasyon tiipii ile entiibasyon
gerceklestirildi. Gozler topikal gdz pomad: siiriildiikten
sonra kapatilarak korumaya alindi. Ameliyat boyunca
elektrokardiyogram, noninvaziv kan basimci, pulse
oksimetre, end-tidal CO; ve nazofaringeal 1s1
monitorizasyonu ile izlem yapildi. Anestezi idamesinde
sevofluran, oksijen ve hava (%50/%50) tercih edildi.
Mekanik ventilasyon voliim kontrollii ventilasyon ile
yapildi. Infiizyon siv1 tedavisi 80 mL/sa olarak devam
etti. Kan sekeri 6l¢iimi ve idrar ¢ikisi saatlik olarak

izlendi. Ameliyat toplam 3 saat siire ile devam etti.
Intraoperatif hemodinami stabildi ve normotermi
saglandi. Vaka bitiminde analjezisi IV parasetamol ile
saglanan hastanin ekstiibasyonunda herhangi bir sorun
yagsanmadi. Postoperatif derlenme {initesinde durumu
stabillendikten sonra ortopedi servisinde takibe alindi.
Postoperatif analjezisine parasetamol ile devam edildi.

3. Tartisma

Triple A sendromu; adrenal yetmezlik, akalazya ve
alakrima ile birlikte otonomik ve noérolojik bozukluklarin
goriilebildigi, otozomal resesif bir hastaliktir.
Hiperrefleksi, dizartri, ataksi, duyu bozuklugu, kas
giicsiizligic. ve zihinsel gerilik gibi norolojik
semptomlarin ilerleyen yaslarda gelismesi ve ortaya
¢tkmasi son derece yavastir. Bazi hastalarda yetiskin
donemde dermatolojik problemler ve osteoporoz gibi
semptomlar  goriilebilir.  Olgumuz hafif adrenal
yetersizlik ile birlikte erken dénemde tani alabilmis,
bagka diger fenotipik 6zelligin ¢oguna sahip, agir seyirli
bir vaka idi.

Triple A sendromu, 12q13 kromozomu iizerindeki
AAAS (akhalazi-addisonianizm-alacrima sendromu)
genindeki mutasyonlarla baglantilidir [8]. AAAS geni,
sinyal transdiiksiyonu, RNA igleme ve transkripsiyonun
yani sira niikleer gbzenek kompleksi hedeflemesinde yer
alan ALADIN olarak bilinen 546 amino asitli bir
polipeptidi kodlar [9,10]. Ayrica ALADIN geninin insan
adrenal hiicrelerinde redoks homeostazinda rol oynadig:
ve steroidogenezi inhibe ettigi bildirilmistir [11]. Bu
proteinin en ¢ok sentezlendigi organlar ise hastaligin
temel belirtilerinin ortaya ¢iktig1 organlar olan adrenal
bez, gastrointestinal sistem organlart ve beyindir
[3,10,12,13].

Adrenal Yetmezlik tanisi ACTH stimiilasyon testini
takiben baglangi¢c plazma kortizolii <20 pg /dL ve pik
kortizol diizeyi <20 pg /dl olmasi ile konur [14]. Bu
hastalar hidrokortizon tedavisi almalidir. Travma,
enfeksiyon veya cerrahi gibi stres donemlerinde,
hidrokortizon dozunun 6nemli dl¢lide artirilmasi gerekir.
Bu nedenle, perioperatif donemde stres steroid dozu
almalar1 gerekir [15]. Perioperatif donemde adrenal
yetmezligin taninmamasi veya yetersiz tedavisi ise
hiponatremi, hiperkalemi, hipoglisemi, hipotansiyon ile
birlikte soka yol acan adrenal krizi hizlandirabilir [14].
Hidrokortizon dengeli (1:1) mineralokortikoid ve
glukokortikoid etkileri nedeniyle tercih edilir. Olgumuz
hidrokortizon tedavisine ihtiya¢ duymayan hafif diizeyli
bir yetmezligi oldugundan, gerekli stres dozunu
2mg/sa’lik hidrokortizon infiizyonu ile sagladik. Steroid
inflizyonu, plazma kortizol seviyelerini stabil tutmak
agisindan onemlidir. Uygulanan steroid hiperglisemiye
neden olabileceginden kan sekeri seviyelerini saatlik
olarak takip ettik.

Cocuklarda otonom ndropati i¢in preoperatif testler; 3
dakika sirtiistii pozisyon sonunda ayaga kalkma sonucu
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kalp hiz1 (30. atimdaki R-R araligimin 15. atimdakine
orani <1 anormal) ve kan basincindaki degisiklerin
(sistolik kan basmcr>20mmHg veya diastolik kan
basincr>10mmHg’lik diisiis ile) dl¢limii ile yapilir [16].
Hastamizda otonom néropati 6zellikleri yoktu ancak bu
hastalarda pozisyon degisikliklerine dikkat edilmelidir.
Ayrica pilokarpin goz testi ve termoregiilator ter testi de
otonom disfonksiyon icin yapilabilecek testlerdir.
Akalazya tanist 0zofageal manometre Olglimii ve
endoskopi ile yapilmaktadir [17]. Hastamiz erken
donemde tani almis olup ameliyatla tedavi edilmistir.
Fakat bu hastalarda aspirasyon riski her zaman igin
yiiksektir. Bu nedenle antiemetikler, antasitler ve bas
elevasyonu faydalidir. Ayrica preoperatif nazogastrik
sonda yerlestirilmesi ve operasyon oOncesi sondanin
aspirasyonu riski ciddi sekilde azaltmaktadir.

Alakrima, >%90’dan fazla hastada tanimlanan en sik
erken bulgudur [5]. Schirmer testi ile gdzyasi yoklugu
veya azaldigr dogrulanir. Yapay gozyasi ve topikal
merhem uygulamast kuruluk hissini hafifletmeye
yardimet olur. Tedavi edilmezse, keratopati ve kornea
lilserasyonuna yol acabilir. Genel anestezi altinda
koruyucu kornea reflekslerinin olmamasi ve gozyasi
iiretiminin  azalmast bu  durumu daha da
kotiilestireceginden topikal gdz merhemleri kullanilmali
ve gozler mutlaka korumaya alinmalidir [18].

4. Sonuc¢

Triple A sendromlu bir hastanin anestezi yonetiminde
olmazsa olmaz kosullar; dikkatli bir preoperatif
degerlendirme, steroidlerin stres dozu uygulamasi,
dikkatli pozisyon degisimi, yakin hemodinamik
monitdrizasyon, sik kan sekeri kontrolii, aspirasyonun
Onlenmesi, g6z korumast ve postoperatif agri
tedavilerinin planlanmasidir [19].
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