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KONJENITAL AGRI DUYARSIZLIGI VE ANHIDROZIS ( CIPA)
AMELIYATHANEDE HEMSIRELIK BAKIMI: OLGU SUNUMU
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CONGENITAL PAIN RESPONSIBILITY AND ANHYDROSIS
(CIPA) NURSING CARE IN THE OPERATING ROOM: CASE REPORT

SEFINE CAKMAK ON?
Ozet

Cocuklugun erken doneminde ve oldukca nadir goriilen agr1 duymama ile kendini goésteren otozomal resesif
otonom ndropatiye Konjenital agri duyarsizligi ve anhidrozis (CIPA) adi verilir. Vakalarin hemen hemen hepsinde
dogumla beraber agr1 duyusu da mevcut degildir. Sistemik olarak goriilen anhidrozis bulgularinda géz kurulugu,
terleme de eksiklik, ekstremitelerde agri olmadan agilan yaralar ve zeka geriligi baslica O6zelliklerdendir.
Konjenital agr1 duyarsizlig1 olan 8 yagindaki kadin hasta femur kirig1 nedeniyle bir sene dnce opere olmustur.
Operasyonda femura iki adet titanyum ¢ivi yerlestirilmistir. Hasta femurda kizariklik, sislik ve hassasiyet sikayeti
ile klinige bagvurmustur. Bagvurulan klinikte femura yerlestirilen iki adet ¢ivi ¢ikarilmis, diz i¢indeki piiriilan sivi
bosaltilmis ve piiy kiiltiirii alinmigtir. Bu ¢alismada kalitsal duyusal ndropati( HSNA) tip 4 olarak bilinen CIPA
olgusunun sunumu amaglanmistir.

Anahtar Kelimeler: Konjenital agri duyarsiziigi, CIPA, Dil
Abstract

Autosomal recessive autonomic neuropathy, which is manifested by lack of pain in early child hood and is
extremely rare, is called congenital pain insensitivity and anhydrosis (CIPA). In almost all cases, there is no sense
of pain with birth. Dry eyes, lack of sweating, wounds opened without pain in the extremities and mental
retardation are the main features of anhydrosis findings seen systemically. An 8-year-old female patient with
congenital pain insensitivity was operated on one year ago for a femur fracture. Two titanium nails were placed in
the femur in the operation. The patient applied to the clinic with the complaint of redness, swelling and tenderness
in the femur. In the clinic where we applied, two nails placed in the femur were removed, the purulent fluid inside
the knee was drained and pus culture was taken. In this study, it is aimed to present a case of CIPA known as
hereditary sensory neuropathy (HSNA) type 4.
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Giris

Agrinin varhigr viicut ve dokular i¢in bir
koruma gorevini lstlenmektedir. Aslinda
bir anlamda koruma mekanizmast da
denilebilir. Agr1 hissinin olmayis1 ya da
eksik olmasi kisinin hayatinda biiyiik
sorunlar olusmasina neden  olabilir.
Konjenital agriya duyarsizlik sendromu
son derece nadir olarak goriilen kalitsal
duyusal ve otonamik noropati (HSNA) tip
4 olarak bilinen bir hastaliktir. Bu hastalik
ilk kez Dearborn tarafindan 1932 yilinda
tanimlanmistir (Ku et al., 2005). Viicuttaki
agr1 duyusunun olmayist viicuttaki bir¢ok
sistemi etkiler. Hasta bireyler agril
uyaranlara duyarsizdir ve viicudun 1s1
diizeninin de kontroliinde bozulmalar
ortaya  ¢ikmistir.  Sebebi  bilinmeyen
ateslenmeler, géz kurulugu, tekrar tekrar
olusan travmatik yaralanmalar, diizeyi
degisiklik gosteren mental retardasyon,
yasitlarina oranla daha diisiik kilo ve boy
ve kiiglik miyelinize liflerdeki kayiplar
hastalikta goriilen 6zelliklerdir (Nagasako
et al., 2003; Paduano et al., 2009). Bu
hastalikta temel neden tirozinkinaz
reseptOrlerinin genetik olarak mutasyona
ugramasi sonucu, embriyonik donemde,
aksonal noron gelisimindeki bozulmadir

(Ku et al., 2005).

Vakalarda o6zellikle dil yaralanmalari,
parmak, dudak yaralanmalar, kiriklar,

osteomiyelite  neden  olacak  eklem
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deformiteleri goriiliir (Kumar et al., 2014).
Etkinligi azalan noroadrenalinle olusan
hipotansiyon ve sistemik anhidrozis
sonucunda  Oliimle sonuclanabilecek
hipotermi ataklar1 ortaya ¢ikabilir (Terada
et al.,, 2001). Bu hastalarin kendilerini
yaralamaya meyilleri olduklar1 i¢in kendi
dillerini ve ellerini yeme davranisi
sergilerler Koku alma duyulart da oldukca
azdir. Bu nedenle siirekli gozetim altinda
olmalari saglanmalidir. Kendilerine
verebilecekleri hasar1 en aza indirmek igin
hemsirelik bakim planlarimin  6zenle
yapilmast ve bilgilendirmelerin stirekli
olmas1 6nemlidir. Hastaliga 6zel bir tedavi
olmadigr icin yliksek morbidite nedeniyle,
goriilen vakalar ¢ogunlukla adélesan
donemde hayatlarin1 kaybederler (Kumar

etal., 2014).
Olgu Sunumu

Konjenital agr1 duyarsizligi tanisi almis, 8
yasindaki kiz ¢ocugu hasta poliklinige her
iki ekstremitede egrilik, yliriiyememe ve
sol dizde sislik nedeniyle bagvurdu. Alinan
anemnezde cocuk hastanin bir yil 6nce
femur kirig1 nedeniyle hastanede yattig1 ve
operasyonla femura iki adet titanyum
elastik ¢ivi konuldugu 6grenildi. Hastanin
hafif zihinsel engeli ve dikkat eksikligi
bulunmaktadir. Fizik muayenesinde sag
ekstremitede varus ve dizde lateral
instabilite mevcuttur. Sol diz 6demli, sis ve

kizarikti. Hastadan sol iki yonli femur
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grafisi istendi. Poliklinige bagvuran ¢ocuk
hastanin sol dizinden kiiltiir alindi. Kiiltiir
sonucu staphylococcus aureus (MRSA+)
¢ikti. Femur icinde bulunan iki adet ¢ivi
operasyonla c¢ikarilmasi i¢in iki giin
sonraya ameliyat planlandi. Artrit ve
poliartrit tanisiyla iki giin sonra ameliyata
alman  hastaya  sedasyon  analjezi
uygulanarak sol diz medialinden ve
lateralinden eski insizyonlari eksize edecek
sekilde acilarak iki adet titanyum elastik
¢ivi cikarildi. Diz igerisinde bulunan piiy

bosaltilarak piiy kiiltiirii i¢in 6rnek alindi.

Diz eklemi bol sivi ile yikanarak kapatildi.
Tartisma

Konjenital agr1 duyarsizligit sendromu
agriyt ve aciy1 hissetmeme, viicut 1sisinda
diizensizlik, terlememe ve  mental
retardasyon ile birlikte goriilen otozomal
resesif gecisli bir sendromdur (Amano et
al., 1998; Ku et al., 2005). Bu giine kadar
tan1 konulmus 52 olgunun varlifindan sz
edilmektedir (Oliveira et al., 2009). Derin
agrili uyaranlara dahi duyarsizlik, sicaklik
ve terleme duyusunun normal olmayist ve
zeka geriligi konjenital agri1 duyarsizlig
sendromunun en belirgin
ozelliklerindendir. Vakalarin hepsinde ter
bezlerinin hem yapist hem de sayisinin
normal olmasma ragmen ter bezlerinin
innervasyonlar1  gelismemigtir. Gozlerde
kuruma, gozyasinin azalmasi sonucu

olarak  goriillirken, gbz  kurulugu
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enfeksiyon ve korneal iilserlere sebep
olabilir. Anhidrozun sistemik olmasi
nedeniyle viicut 1sis1 kontrolii bozulur.
Ulasilmis vakalarda yasamlarinin ilk iig
aymndaki 6lim nedenlerinin  %20’sinin
tekrarlayan hipotermi ataklar1 oldugu
bildirilmistir (Rozentsveig et al., 2004). Bu
vakalarda cerrahi islem yapilacaksa
mutlaka genel anestezi uygulanmalidir.
Genel anestezinin varligt hem hareketsiz
kalmayr hem de mevcut dokunma
duyusunun ortadan kaldirilmasini
saglayacaktir. Agr1 bireyin kendisini
korumasint saglayan bir duygudur. Bu
alginin eksik ya da hi¢ olmamasinda farkl
tiirde hastaliklarinda olustugu goriilmiistiir.
Agrt duyarsizligt sendromunun tedavisi
yoktur. Hastaligin % 98 oraninda hamilelik

baslangicinda yapilan genetik testlerle

konulabilmektedir.

Konjenital agr1 duyarsizligt sendromu
tanis1 almig kisiler ameliyat masasina
dikkatli ve oOzenli sekilde alinmalidir.
Ozellikle viicudun uzun siire sabit kalacag
bir operasyon planlaniyorsa  basing
yaralarina karsi viicudu korumaya destek
olacak uygun jeller yerlestirilmelidir. Goz
kurulugunun biiyiik problem yaratacagi
unutulmamali ve korneayr korumak i¢in
g6z pomadlar1 kullanilmalidir. Viicudun 1s1
dengesinin

saglanamamasi  nedeniyle

operasyon masasina 1s1t1c1

yerlestirilmelidir. Operasyon sirasinda yeni
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yaniklarin  olusmamasi ig¢in  1siticinin

kontrolii saglanmalidir.

Sonug¢

Konjenital —agr1  duyarsizhigi  teshisi
konulmus bir hastanin ameliyat salonunda
ameliyat masasma alinigindan ameliyat
bitiminde yatan hasta katina teslim edilene
kadar 6zenli ve dikkatli davranarak tekrar
olusabilecek bir komplikasyondan
kacinmak gerekir. Bu tanmyr almig
bireylerin  sadece  ¢ocuk  doktorlar
tarafindan ~ degil  diger  branglarda
uzmanlasmis  hekimler tarafindan da
siirekli  kontrolde olmalar1  oldukca
onemlidir. Ileride bu hastaligin genetik
gelismelerle beraber nedenlerinin
anlagilmast  bu  hastalara bir umut

olabilecektir.
Kaynaklar

Amano, A., Akiyama, S., lkeda, M.,
Morisaki, I (1998). Oral
manifestations of hereditary sensory
and autonomic neuropathy type 1V.
Congenital insensivity to pain with
anhidrosis. Oral Surg Oral Med Oral
Pathol Oral Radiol Endod, 86, 425-
3L

Ku, A.S., Rondigo, C.R., To, P.C. (2005).
Anesthetic management of a child
with conjenital insensitive to pain with
anhydrosis. J Oral Maxsillo Fac Surg,
63, 848 51.

Konjenital Agri Duyarsizligi....

Kumar, V.A., Jainshankar, H.P., Naik, P.
(2014). Congenital insensitivity to
pain: review with dental implications.
Indian J Pain, 28, 13-7.

Nagasako, E.M., Oaklander, A.L.,
Dworkin, R.H. (2003). Conjenital
insensivity to pain: an update. Pain,
101, 213-9.

Oliveira, C.R., Paris, V.C., Pereira, R.A,,
Lara, F.S. (2009). Anesthesia in a
patient with congenital insensivity to
pain and anhidrosis. Rev Bras
Anestesiol, 59, 602-6009.

Paduano, S., lodice, G., Farelle, M., Silva,
R., Michelloti, A. (2009). Orthodontic
treatment and management of limited
mouth opening and oral lesions in a
patient with conjenital insensivity to
pain:case report. J Oral Rehabilita, 36,
71-8.

Rozentsveig, V., Katz, A., Weksler, N., et
al. (2004). The

of  patients  with

anaesthetic
management
congenital insensivity to pain with
anhidrosis. Paediatr Anaest, 14, 344
348.

Terada, Y., Furuya, A., Ishiyama, T.
Matsukawa, T., Kumazawa, T. (2001).
Anesthetic management of a child
with conjenital sensory neuropathy
with anhidrosis. Masui 50,789-791.

38



