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OZET
Santral kor miyopati; konjenital miyopatiler grubunda yer alan, nadir gérilen herediter bir néromuskuiler bozukluktur.
Santral kor miyopati; kas guigsiizligu, iskelet sistemi deformiteleri ve artmig malign hipertermi duyarliligi ile karakterize
olup bu hastalarin anestezi yonetimi ayri bir nem tasimaktadir. Bu hastalarda perioperatif yonetimi giglestirebilecek
uzamis kas gugsuzIigu ve malign hipertermi en hayati risklerdir. Bu olgu sunumunda santral kor miyopati hastaligi
oldugu bilinen elektif sezaryen ameliyati planlanan ancak acil cerrahiye alinan genc¢ bir hastadaki anestezi yénetimi
paylasilacaktir.
Anahtar Kelimeler: Santral kor miyopati, malign hipertermi, anestezi yonetimi.

ABSTRACT

Central core myopatyhy is a rarely seen hereditary neuromuscular disorder that is involved in congenitally myopathies
group. The disease is characterized by muscular weakness, skeleton system deformities, increased malign
hyperthermia sensitivity and anesthesia management is critically important. In these patients, prolonged muscular
weakness and malign hyperthermia that can complicate the perioperative management are the most critical risks. In this
case report, anesthesia management of an electively planned caesarean section patient, taken into emergency surgery
that is also previously known to have central core myopathy diagnosis will be shared.
Key Words: Central core myopathy, malignant hyperthermia, anesthesia management.
GIRIS - .
yelpaze icinde vyer alirken genellikle kalga
Santral  kor miyopati, erken cocukluk gigiokasyonu, skolyoz ve ayak deformiteleri gibi
yaslarinda hipotoni ve motor gelisimde gerilik ile ortopedik sorunlar én plana gikmaktadir?.
kendini gosteren konjenital bir miyopatidir. Sikligi Santral kor miyopati nadir gérilen bir hastalik

5-6:100.000 oraninda olan miyopatiler i¢inde  ,imagina ragmen acil durumlarda veya ortopedik
muhtemelen en sik gorulendir, genellikle otozomal problemleriyle elektif operasyonlar icin

dominant gegislidir'. Hastalik ozellikle proksimal  gnestezistlerin kargisina gikabilecek bir hastalik
kaslarda gugstzlikle yavas ilerleyen bir seyir  grypudur. iiging olan tiim miyopati hastalarinda
izlemekle beraber;lz bulbar veya diyafragmatik  ortaya cikabilen ameliyat sonrasi uzamis solunum
kaslari ~ etkilemez™.  Hastalar ~asemptomatk  yetmezligi riskiyle beraber bu hastalarin anestezi
formdan agir Klinik bulgulara kadar degisen bir  ysnetiminde en énemli problem hayati tehdit eden
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ciddi bir komplikasyon olan malign hipertermi
gelisme olasiliginin yiiksek olmasidir®”,

Malign hipertermi duyarlihdinin gerisinde,
hastaligin fizyopatolojisinde yer alan iskelet
kasinin sarkoplazmik retikulumundaki kalsiyum
salinimindan ryanodin  reseptdrini
kodlayan 19.gen mutasyonunun bulundugu kabul
edilmektedir®*.

Bu olgu sunumumuzda santral kor miyopati
hastaligi oldugu bilinen, elektif sezaryen ameliyat
icin hazirlanirken acil kosullarda cerrahiye alinan
genc bir hastadaki ybnetimimizi
aktarmay! amagladik.

sorumlu

anestezi

OLGU SUNUMU

26 yasinda, oOnceden bilinen santral kor
miyopati tanisi olan hasta 38.haftada elektif
sezaryen ameliyati yapilmak Uzere preoperatif
olarak degerlendirildi. Alinan anamnezinde daha
once hicbir operasyon 6éykisi olmadigr égrenildi.
Ancak aile &ykisinde erkek kardesinin genel
anestezi sonrasi gelisen olasi malign hipertermi
nedeniyle kaybedildigini belirtmesi dikkat cekici

bulundu. Fizik muayenede, orta derecede
kifoskolyoz ve lomber lordozun artisi disinda
herhangi patolojik bir bulguya rastlanmadi.

Havayolu Mallampati sinif Il olarak degerlendirildi.
Yapilan laboratuvar incelemelerinde hemogram,
biyokimya ve hemostaz parametreleri normal,
elektrokardiyografi normal sinls ritminde idi.
Noérolojik degerlendiriimesinde hastada proksimal
kol kaslarinda gugsizlik mevcuttu. Kardiyoloji ve
gogus hastaliklari  konsiltasyonlarinda  6zellik
saptanmadi. Hastada agir bir spinal deformite
bulunmamasi nedeniyle malign hipertermi gelisme
riski géz Online alinarak sezaryen operasyonun
rejyonel anestezi altinda yaptirilmasi, spinal
anestezinin basarisiz olmasi durumunda total
intravendz yéntemle genel anestezi uygulamasina
gecilmesi planlandi.

Ancak hastada gebelidin 35. haftasinda erken
dogum  eylemi sezaryen
endikasyonu konuldu. Hastanin anestezi planinda

nedeniyle  acil
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degisiklik yapilmadan 18 gauge intraket ile
damaryolu agildi ve hizli bir sekilde 500 ml % 0.9
luk izotonik NaCl inflizyonunu takiben ameliyat
odasina alindi. 5 yollu EKG, nabiz oksimetresi,
ciltten sicaklik monitorizasyonu ve radial arterden

invaziv arteriyel kan basinci ile anestezi
monitérizasyonu  saglandi. intiyag  halinde
kullanmak Uzere eksternal defibrilator  pedleri
yerlestiriidi  ve  dantrolen  sodyum hazir
bulunduruldu. Oturur pozisyonda, uygun alan
dezenfeksiyonunu takiben 27 gauge kalem uglu
spinal igne ile L4-L5 aralidinda girilerek

subaraknoid araliga ulasildi. BOS akisi izlendikten
sonra hiperbarik bupivakain (% 0.5; 10 mg) ve
fentanil (20 pg) karisimi subaraknoid arahga
verilerek spinal anestezi gergeklestirildi. Hastaya
yaklasik 40 derece bas yukari pozisyonda olacak
sekilde ve uterusu sola deviye etmek lizere sag
kalga altina ince bir yastik konarak pozisyon verildi.
Blogun uygulanmasindan yaklasik 5 dakika sonra
sensoriyel blok T6 dermatom seviyesine
ulastiginda operasyonun baslamasina izin verildi.
APGAR skoru, 1. dakikada 6, 5. dakikada 8 olan
2650 gram canl erkek bebek dogurtuldu.
Operasyon 35 dakika surdi. Operasyon siresince
400 ml kan kaybi gelisti. Vital bulgularda higbir
anormallik gbzlenmedi. 1000 ml %0.9'luk izotonik
NaCl inflzyonu yapildi. Operasyonun bitimini
takiben hasta yogun bakim tnitesine alindi. Yogun
Bakim unitesindeki slrecide problemsiz geciren
hasta postoperatif 4. glinde tam iyilik hali ile evine
gonderildi.

TARTISMA

Konjenital miyopatilerin anestezi yonetimi;
olusabilecek iskelet kas gli¢siizligl, rabdomiyoliz,
respiratuvar yetersizlik olasiliklari nedeniyle 6nem
tasimaktadir’. Santral kor miyopati hastaliginda
bunlara ek olarak artmig malign hipertermi
duyarlihdi s6z konusudur. Malign hipertermi
Ozellikle anestezik ilaglar tarafindan indiklenen
fatal seyredebilen, miskiler rijidite, rabdomiyoliz,
viucut sicakhginda hizli artis ve metabolik
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dekompanzasyon ile karakterize bir tablodur®®.
Santral kor miyopatisi olan hastalarin malign
hipertermi  duyarliligini tespit etmek icin kas
biyopsisi yapilabilirse de bu yaklagim her hasta igin
pratik olmamaktadir. Bu nedenle bu hastalarda,

malign  hipertermiyi  tetikledigi kabul edilen
anestezik ilaglardan kaginilmasi daha uygun
3,5,6

bulunmaktadir

Malign hiperterminin en bilinen tetikleyicileri
Ozellikle genel anestezi gerektiren cerrahilerde
uygulanan volatil ajanlar ve siksinilkolin olup

bunlarin  kullanimindan  kaginilmasi  gerektigi
bilinmektedir®>’. Hatta  genel anestezi
uygulanacagr durumlarda anestezi cihazinin

vaporizatorlerinin gikartiimasi ve en az 20 dakika
oksijenle yikanarak volatii  anestezik ajandan
arindiriimasi  énerilmektedir®®.  Anestezik ilag
seciminde de tiyopental, propofol ve etomidat gibi
intraven6z ajanlarin kullaniminin guvenli oldugu
belirtiimekle birlikte pratikte 6zellikle propofol ve
remifentanil agirlikh total intravendz teknikler 6n
plana ¢ikmaktadir’®®. Non depolarizan kas
gevseticilerin kullaniminin ise malign hipertermi
riski agisindan guvenli oldugu kabul edilse de,
hastamizda oldugu gibi miyopati ile seyreden
patolojilerde uzamis néromuskiler blogu 6nlemek
agisindan sinir stimulatori kullanimi
onerilmektedir>®®,

Bu hastalarin anestezisinde esas olarak
cerrahi sahanin uygun oldugu durumlarda rejyonel
anestezi tekniklerinin oncelikle tercih edilmesi
gerektigi vurgulanmaktader'B. Basarili bir rejyonel
girisim bu tip hastalarda olasi havayolu
problemlerinin onlemesinin yanisira, kas
gligsuzligu ve uzamis blok nedeniyle olusabilecek
postoperatif solunum yetmezIigi riskini de ortadan
kaldirmaktadir. Ancak malign hipertermi riskinin
halen mevcut oldugu unutulmamalidir*®*2.

Hastamizin preoperatif degerlendirmesinde
olasi malign hipertermiye bagh  kardes olim
Oyklsl nedeniyle anestezi planimizda rejyonel
teknik tercih edilmistir. Ancak hastamizin orta
derecede kifoskolyoz ve artmis lordozu nedeniyle
rejyonel uygulamada basarisizlik riski goézoniine
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alinarak literatiirde yer alan ciddi kifoskolyoz ve
gecirilmis spinal cerrahi 6ykisl olan hastalarda

uygulanmis  basarili  rejyonel tekniklere ait
calismalar tekrar degerlendirilmistir'®'*. Basarisiz
blok gelismesi durumunda genel anestezi

hazirhginda malign hipertermi olasiligina uygun
yontem ve ilag segilmesine karar verilmistir.

Malign hipertermi riski tasiyan olgularda lokal
anestetik olarak ropivakain ve bupivakainin gtvenli
olduklari bildirilmektedir®*®. Bu nedenle olgumuzda
spinal anestezi uygulamasinda klinik aligkanhgimiz
olan hiperbarik bupivakain tercih edilmigtir.

Kifoskolyotik hastalarda rejyonel bloklar
sirasinda ihtiya¢ duyulan ila¢ dozlarini tahmin
etmek gug¢ olsa da hastamizda uyguladiimiz
dusuk volimle (% 0.5 hiperbarik bupivakain 10 mg
+ fentanil 20 pgr; toplam 2.4 ml) basarili bir
intratekal blok saglanmis olup intraoperatif ve
postoperatif donemde gerek anestezi ydntemi
gerekse malign hipertermi olasiigi agisindan
herhangi bir problemle karsilasiimamis;
postoperatif 4. gin basari ile taburcu edilmistir.

Sonug olarak santral kor miyopati gibi nadir
hastaliklarin varliginda ve anestezi uygulamasinin
kacinilmaz  oldugu sezaryen gibi cerrahi
durumlarda malign hipertermi gibi hayati tehdit
eden komplikasyonlarin &nlenmesinde anestezi
planin 6nemini belirtmek isteriz. Uygulama teknigi
ilag agisindan  dogru  olarak
gerceklestirilen spinal blogun etkin ve guvenli
cerrahi kosullar olusturdugunu diiginmekteyiz.

ve secimi
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