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OZET

Zellweger Sendromu (ZS) peroksizom eksikligine bagli, nérolojik sistem, iskelet sistemi, karaciger ve goze
ait anomalilerin izlendigi, nadir goriilen bir sendromdur. Zellweger Sendromunda goézlenen anomaliler
anestezi uygulamalarinda ciddi komplikasyonlara yol acabilir. Ote yandan ZS’li olgularmin anestezi
uygulamalar1 yeterince aydinlatilmamistir. Bu nedenle ZS 6n tanili 11 aylik olguda manyetik rezonans
gortintiileme sirasindaki anestezi yaklagimimizi sunmay1 amagladik.
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ANESTHETIC MANAGEMENT OF A PATIENT WITH PRE-DIAGNOSED ZELLWEGER
SYNDROME DURING MAGNETIC RESONANCE IMAGING

ABSTRACT

Zellweger Syndrome (ZS) is rare peroxysome deficiency disorder and patients suffering from this syndrome
display a range of disturbances including neurological, sceletal, hepatological and ocular abnormalities.
These abnormalities may cause serious complications during anesthetic management. However, anesthetic
management of patients with ZS is not clarified enough. That is why we would like to share our experience
by presenting our anesthetic approach , towards a 11 month baby pre-diagnosed with ZS, during magnetic
resonance imaging (MRI) procedure.
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GIRIS olan yenidoganim adrenoldkodistrofi (YALD)
ve Infantili Refsum hastahigi da ZS
spektrumunda degerlendirilmektedir.
Rhizomelik kondrodisplazi punktata hastaligi
da peroksizom kusurlar1 i¢inde yer almakla
birlikte fenotipik 6zellikleri farklidir*”.

Peroksizomlar olgun eritrosit disinda tiim
viicut hiicrelerinde ve basta miyelin olmak
lizere tiim membranlarin yapisinda bulunan
organeller olup, ana fonksiyonlar1 yag asitleri
metabolizmas1 yolagindaki plazmalojenlerin

biyosentezidir.  Peroksizom  kusurlarinin Zellweger sendromunda hepatoselliiler, renal
prototipi ve en ciddisi olan Zellweger disfonksiyon ve hipotoni nedeniyle anestezi
Sendromu (ZS) genetige bagimli ve otozomal uygulamalar1  sirasinda  ciddi  sorunlarla
resesif gecigli, ¢ok nadir goriilen bir karsilasilabilir'®.

1,2 .
hastaliktir . Zellweger Sendromunda genetik Literatiirde YALD’li olgularin anestezisine ait

EusurHlZ. krzonlnlozom iizerlr;de dyer alan ‘{e ilk cesitli bildiriler bulur1maktaysa14’5 da ZS’ye ait
ez Hans Zellweger tarafindan tanimlanan bir tek olgu sunumu diginda  yayma

PXR1 geninin mutasyonundan i di® 7Zell Sendromlu oleul
kaynaklanmaktadir’. Klinik seyri daha hafif rasiatimact - £oweger seridtomiy o euint
y : y cerrahi dis1 anestezi uygulamalarina ait
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bilgiye ise ulagilamadi. Bu nedenle ZS 6n
tanil1 hastada manyetik rezonans goriintiileme

(MRG) sirasindaki  anestezi  yaklagimi
sunularak, literatire katkida bulunmak
amaglandi.

OLGU SUNUMU

Zellweger Sendromu 6n tanili, 11 aylik, 7 kg
agirhigindaki kiz olgunun MRG sirasinda
hareketsizligini saglamak amaciyla anestezi
uygulanmasi planlandi. Fizik muayenede
genis alin, diiz oksiput, kii¢iik ¢cene, biiyiik dil,
hafif hipotoni, mental motor gerilik, hepato-
splenomegali oldugu belirlendi (Resim 1).
G6z muayenesinde retina  anomalileri
saptanmisti. Kanama pihtilagsma sistemine ait
herhangi bir sorun saptanmayan hastada Hb
10.1 gr/dl olarak bulundu. Tedavi amaciyla
herhangi bir ila¢ almadig1 6grenildi. Anestezi
uygulamasi oncesi 4 saatlik agligir takiben
premedikasyon yapilmaksizin MRG odasina
alarak, parmak ucundan periferik oksijen
satiirasyonu (SpO2), elektrokardiyografi ile
kalp atim hizi (KAH), ve non-invaziv kan
basinc1 (KB) 6l¢limiine baslandi (Omni-Trak
Noninvasive Vital Sign Monitoring System
MRI®). Anestezi indiiksiyonu %100 O2
icinde %8 sevofluran ile gerceklestirilerek 1.5
numara laringeal maske  yerlestirildi.
Havayolu acikligi saglandiktan sonra el
sirtindan periferik damaryolu agildi. Anestezi
devaminda %100 O2 iginde %1.5 sevofluran
kullanildi. (880 MRI pneuPac-ventiPac®).
Elli dakika siiren islem boyunca Sp02:%97—
100, KAH 100-120 vuru/dk, KB:85-75/55—
40 mmHg arasinda seyretti. Islem bitiminde
sevofluran ~ uygulamasi  sonlandirilarak,
solunum yeterli hale geldiginde laringeal
maske ¢ikarildi. Ventilasyon %100 O2 ile
stirdiiriildi. Sevofluran ~ uygulamasinin
kesilmesinden sonra spontan solunumun
baslamast 3 dk, spontan goéz agma siiresi 12
dk, kol ve bacag kaldirabilme 15 dk da
gerceklesti. Derlenme odasinda 1 saat
monitorize edilerek gozlenen olgu bilinci
acik, spontan solunumu diizenli ve yeterli,
genel durumu 1iyi olarak servisine gonderildi.
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Resim 1: Zellweger sendromlu olgu

TARTISMA

Serebrohepatorenal sendrom olarak da bilinen
ZS yenidogan doneminde hipotoni, gelisme
geriligi, fasiyal dimorfizm, retinal
disfonksiyon ve sagirhigin eslik ettigi ciddi
kognitif yetersizlik, hepatomegali, renal
kistler ~ ile  karakterizedir. =~ Yenidogan
doneminde uzayan sarilik, kusma ve diyareye
eslik eden malabsorbsiyon sendromlar1 da
gozlenebilir. Zellweger Sendromunda tan1 ¢ok
uzun zincirli yag asitlerinin  birikimine
dayanan biyokimyasal metodlarla konur.
Hastaligin prognozu kotii olup genellikle
gastrointestinal kanama, solunum ve karaciger
yetmezligi nedeniyle bir yas altinda oliimle
sonuglanir'*°.  Sunulan 7 ayhk olguda
hipotoni, gelisme geriligi, retinal
disfonksiyon, yenidogan doneminde tedavi
gerektirmeyen sarilik, hepatosplenomegali
Oykiisii vard.

Bu olgularda ciddi hipotoniden kaynaklanan
solunum yetersizligi, apne ve gastrodsefagial
reflii anesteziyolog icin ciddi bir problem
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oldugundan anestezi 6ncesi solunum sistemi
dikkatle degerlendirilmeli, midenin bos
olmasi i¢in gereken aclik siiresi saglanmalidir.
Yine bu olgularda hipotoniyi artirarak
solunum yolu obstriksiyonunu
kolaylastiracagindan sedatif premedikasyon
da yapilmamalidir. Sunulan olguda 4 saatlik
aclik siiresi ardindan premedikasyon ve kas
gevsetici kullanimindan kaginilarak
inhalasyon anestezisi uygulandi. Sevofluran
inhalasyonu ile yeterli anestezi derinligi
saglandiginda laringeal maske yerlestirildi.

Sirozu olan ZS’lu olgularda, hepatik
disfonksiyon hipoalbiiminemi, koagiilopati,
ve hepatik yolla metabolize olan ilaglarin
metabolizmasinda gecikmeye yol agabilir'=.
Antikonviilzanlarin ~ kronik  kullanimi  da
karaciger fonksiyonlarini etkileyebilir.
Zellweger sendromunda bobrek
fonksiyonlarmin kisithligi ve strese adrenal
yanit baskilanmasi nedeniyle perioperatif
dénemde steroid kullanimi  gerekebilir.”.
Sunulan olguda hepatosplenomegali olmakla
birlikte karaciger ve bobrek fonksiyonlar
normal sinirlarda idi, antikonviilzan veya
steroid  kullannmi  da  yoktu.  Ancak
premedikasyon ajani, kas gevsetici, antiasit
gibi rutinde kullanilabilecek diger ilaglarin
kullanimindan kag¢inmamiza ve sevoflurani
anestezi indiiksiyonu sonrast %100 O,
icerisinde %1.5 konsantrasyonda
uygulamamiza ragmen spontan solunumun
baslamast 3 dk, spontan goéz agma siiresi 12
dk, kol ve bacagi kaldirabilme 15 dk da
gerceklesti. Benzer anestezi protokolii ile
gerceklestirilen bir arastirmamizda
sevofluranin  sonlandirilmasindan  sonra,
olgularda spontan solunumun baslamasi ile
laringeal maskenin ¢ikarilma siiresi 1.6+0.7
dk, spontan gbéz agma zamani 5.7 +2.6 dk,
sozel uyarana goz agma zamam 74+2.3 dk,
spontan kol ve bacak hareketi 3+2.2 dk olarak
bulunmustu’.

Sendromlu olgularin  tan1 veya tedavi
stirecinde siklikla MRG gerekmekte ve
hareketsizligi saglamak amaciyla anestezi
uygulamalarina ihtiya¢ olmaktadir. Manyetik
rezonans goriintiileme sirasinda anestezi
uygulamas1 yapabilmek i¢in anestezi ve
monitorizasyon standartlari korunarak,
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manyetik  rezonans  uyumlu  donanim
kullanilmalidir'®.
Hipotoniyle seyreden tiim hastaliklarda

oldugu gibi ZS’da da bas: iilserleri olusumuna
yatkinlik oldugu hatirda tutularak uzun siireli
hareketsizligin ~ gerektigi  uygulamalarda
6nlem alinmalidir®.

Sonu¢ olarak ZS’lu olgularin cerrahi dist
anestezi uygulamalarinda preoperatif dikkatli
bir degerlendirmenin ardindan,
premedikasyon ve kas gevsetici verilmeksizin
havayolu acikligimin laringeal maske ile
saglanmasimin ve sevofluran ile anestezinin
surdiiriilmesinin, derlenme siiresinde uzama
goriilmesine  karsin  giivenli oldugu
kanisinday1z. Ancak ZS’nun ilerleyici, yasam
stiresinin kisa, birden fazla organ sisteminin
etkilenmis olabilecegi de hatirda tutulmalidir.

KAYNAKLAR

1. Baum VC, O’Flaherty JE. Zellweger syndrome. In:
Baum VC, O’Flaherty JE, eds. Anesthesia for Genetic,
Metabolic and Dysmorphic Syndromes of Childhood.
Philadelphia, PA: Lippincott Williams& Wilkins, 1999:
329-330.

2. Wanders RJA, Waterham HR. Peroxisomal disorders I:
biochemistry and genetics of peroxisome biogenesis
disorders. Clin Gen 2004; 67: 107-133.

3. Zellweger H, Maertens P, Superneau D, et al. History of
the cerebrohepatorenal syndrome of Zellweger and other
peroxisomal disorders. South Med J 1988; 81: 357-364.

4. Schwartz RE, Stayer SA, Pasquaricllo CA, et al.
Anaesthesia  for the patient with  neonatal
adrenoleukodystrophy. Can J Anaesth 1994; 41: 56-58.

5. Luciani GB, Pessotto R, Mazzucco A.
Adrenoleukodystrophy presenting as postperfusion
syndrome. NEJM 1997; 336: 731-732.

6. Platis CM, Kachko L, Peled E, Katz J. Anesthesia for
the child with Zellweger syndrome: a case report.
Pediatric Anesthesia 2006;16:361-362.

7. Fitzpatrick DR. Zellweger syndrome and associated
phenotypes. J Med Genet 1996; 33: 863—-368.

8. Poggi-Travert F, Fournier B, Poll-The BT, et al. Clinical
approach to inherited peroxisomal disorders. J Inherit
Metab Dis 1995; 18(S1): 1-18.

9. Iskk B, Arslan M, Dogan AT, Kurtipek O.
Dexmedetomidine decreases emergence agitation in
pediatric patients after sevoflurane anesthesia without
surgery. Paediatr Anesth 2006; 16: 748—753.

10. Isik B. Manyetik rezonans goriintiileme ve anestezi.
Marmara Med J 2006;19:98-103.



