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Osteogenezis imperfektali olguda anestezi yonetimi
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OZET

Osteogenezis imperfekta (OI), nadir goriilen otozomal kalitimli kollajen doku hastalig1 olup preoperatif hazirlik
ve anestezi yonetimi agisindan dikkatli olunmasi gereken bir durumdur. Biz, bu olgu sunumunda sol humerus fraktiirii
nedeniyle cerrahi girisim uygulanacak olan tip IV OI’ i bir hastadaki preoperatif donemdeki ve operasyon esnasindaki
anestezik yaklagimi literatiir esliginde sunmay1 amagladik.
Anahtar kelimeler: Osteogenezis imperfekta, anestezi yonetimi, propofol

The anesthetic management in a patient with osteogenesis imperfecta
ABSTRACT
Osteogenesis imperfecta (OI) is a rare autosomal inherited connective tissue disease one should be meticulous
about anesthetic manegement in the preoperative and intraoperative period.
In this case;we aimed to present anesthetic manegement of a patient with OI type IV, who will be operated for the fracture
of left humerus; by aiding current literatre.
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GIRIS

Osteogenezis imperfekta (OI), nadir goriilen otozomal kalitimli bir bag dokusu hastaligidir. Canli dogumlarda
insidans1 yaklasik 1:20000 olarak bildirilmektedir. Bu hastalarda temel problem, Tip I kollajen genlerindeki spesifik
mutasyona bagli anormal tip I kollejen iiretimidir. OI, klinik seyir ve bulgulara gore 4 tipe ayrilmistir. Yalnizca Tip I ve
Tip IV OI tanisi alan hastalar kisa boy, kifoskolyoz gibi deformiteler tagimasina ragmen normal yasam siiresine sahiptir.
Ol tanis1 alan hastalar, tekrarlayan kemik kiriklar1 nedeniyle uygulanacak cerrahi girisim i¢in siklikla anesteziye ihtiyag
duyarlar. OI’ 1i hastalarda anestezi uygulamasi zor ventilasyon, zor entiibasyon, dis ve mandibula kiriklari, servikal
travma riski, pozisyon verme gii¢liigii gibi ¢esitli zorluklar tasir. Ayrica malign veya malign olmayan hipertermi riski,
artmis kanama egilimi kifoskolyoza bagli solunum yetmezligi, isitme kaybina bagh iletisim giligliigli, aort ve mitral
kapak tutulumu anestezi uygulanacak olan hastalarda dikkatle irdelenmesi gereken problemlerdir
Biz, bu olgu sunumunda sol humerus fraktiirii nedeniyle cerrahi girisim uygulanan tip IV OI’ i bir hastadaki anestezik
yaklasimi sunmay1 amagladik.

OLGU

13 yasinda, 130 cm boyunda, 70 kg agirhigindaki erkek olgunun sol humerus fraktiirii nedeniyle operasyonu
planlandi. Olgunun 6zge¢misinde 6 yasina kadar saglikli oldugu ve diistiikten sonra kolunum kirtlmasi nedeniyle OI
tanisinin konuldugu &grenildi. Olgunun sag radiusunda ve sol tibiasinda eski kiriklart mevcuttu. Preoperatif fizik
muayenede kisa boy, gelisme geriligi, kisa boyun (tiromental mesafe<6 cm), kifoskolyoz ve hem alt hem de {iist
ekstremitelerde kisalik ve sekil bozuklugu saptandi (Resim 1). Hastanin dis yapisinda bozukluk mevcut degildi. Zor
entlibasyon i¢in risk skalasi olarak degerlendirilen Modifiye Mallampati skoru 3 olmakla birlikte ve boyun ekstansiyonu
kisitli olarak degerlendirildi. Hastanin isitme problemi olmadigindan iletisim gii¢liigii ¢ekilmedi. Ekokardiyografide
(EKO) herhangi bir valviiler patoloji saptanmadi. Hastanin preoperatif ¢ekilen akciger grafisi normal olarak
degerlendirildi.

Olguya sag kol antekubital bolgeden 20 G graniil ile damar yolu agildi ve 10 mL kg/saat hizda % 0.9 NaCl
inflizyonuna baglandi. 0,04 mg/kg midazolam ile premedikasyon uygulanan olgu ameliyathaneye alindi ve dikkatli bir
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Sekil 1: Osteogenezis imperfektall hastanin Ust ve alt ekstremitelerindeki kisalik ve sekil bozuklugu gérulmektedir.

sekilde operasyon masasina yatirildi. Temas noktalart
silikon yastiklarla desteklendi. Elektrokardiyogram,
pulsoksimetre ve noninvaziv kan basinct monitorizasyonu
yapildi. Hastanin baslangi¢ kalp hizi 88 atim/dk,
noninvaziv kan basme1 130/85 mmHg ve periferik oksijen
saturasyonu (Sp0O2) % 98 olarak saptandi. Olgu i¢in zor
hava yolu hazirlig1 yapildi. Ug dakika preoksijenasyonu
takiben 1 ;g kg dozda remifentanil ve 2 mg/kg dozda
propofol iv olarak yapildi. Hastanin maske ile
ventilasyonunun rahat oldugu goriildiikten sonra 0.6 mg/kg
dozda rokiironyum uygulandi ve 90 saniye sonra
entiibasyona ge¢ildi. Bas nétral pozisyonda iken 3 numara
Macintosh bleyd ile laringoskopi uygulandi ve 7.5 mm i¢
caplt endotrakeal tiip ile olgunun trakeal entiibasyonu tek
seferde gergeklestirildi. Tipilin yeri oskiltasyon ve
kapnografi ile dogrulandi. Mekanik ventilasyon, 18
c¢cmH20 (yaklasik tidal voliim 450 mL) ile hacim kontrollii
modda, inspirasyon/ekspirasyon=1/2, akim hizi= 30 L dk
ve solunum sayist end-tidal CO2 degeri 35-40 mmHg
olacak sekilde ayarlanarak 6 L dk taze gaz akimiyla devam
ettirildi. Anestezi idamesi %50 oksijen ve %50 hava olacak
sekilde propofol ve remifentanil 0,2 pcg/kg/dk infiizyonu
ile saglandi. Propofol infiizyonuna 10 mg kg/saat dozda
basland1 ve kademeli olarak dnce 8 mgkg/saat sonra 6
mgkg/saat doza indirildi. Yaklasik 2 saat siiren operasyonda
olgunun vital bulgular stabil olarak seyretti. Olgunun viicut
1s1sinda artig gézlenmedi. Postoperatif analjezi amaciyla 1
mg/kg dozda tramadol (Ultramex ampiil, Adeka, Samsun,
Tiirkiye) iv uygulandi. Antiemetik olarak 10 mg
metaklorpropamid iv yavas olarak verildi. Operasyon
bitiminde yeterli spontan solunumu olan hasta derin
anestezi sirasinda ekstiibe edildi. Bilinci a¢ilip havayolu
refleksleri tam olarak geri dondiikten sonra derlenme
odasina alindi. 30 dk izlenen ve herhangi bir komplikasyon
gozlenmeyen olgu ortopedi servisine gonderildi.

TARTISMA

Or’li hastalar dogumdan itibaren dncelikle kemik
kiriklart olmak {izere ¢esitli nedenlerle cerrahi miidahaleye
ve anestezi uygulamasina ihtiya¢ duyarlar. OI, hem nadir
goriilen bir hastalik olmasi hem de anestezik agidan zor
hava yolu ve malign hipertermi gibi 6zelliklere sahip
olmasi nedeniyle dikkatli bir anestezi yonetimi gerektirirler
(1-3).

OI'li hastalarin genel anestezi ydnetiminde;
malign hipertermi riski ve trakeal entiibasyona bagli
mandibuler kemik kiriklart konusunda dikkatli olunmalidir.
Malign hipertermiyi igeren farkli mekanizmalarla
olusabilen intraoperatif 1s1 artisini onlemek i¢in birgok
yayin TIVA uygulamasini onermektedir (4-6). Bizim
olgumuzda hastanin operasyonu i¢in 6nce interskalen blok
planlandi ancak hastanin istememesi ve anatomik zorluk
nedeniyle bu uygulamadan vazgecildi. Olguya genel
anestezi amactyla LMA (laringeal maske uygulamasi)
uygulanmast planlandi, ancak operasyon esnasindaki
hastaya verilecek pozisyonun hava yolu giivenligini tehdit
etmesi nedeniyle hastanin trakeal entiibasyonu daha
giivenli olarak degerlendirildi. Operasyondan &nce zor
hava yolu araglar1 fiberoptik bronkoskop, supraglottik hava
yolu araglari, fast-trach ve trakeostomi hazirligi yapildi.
Porsborg ve ark (7) OI’l1 bir olguda barbitiirat, fentanil,
pankiironyum ve nitréz oksitle genel anestezi uygulamasi
sonrasinda hipertermi, tagikardi, metabolik ve solunumsal
asidoz gelistigini ve malign hipertermi tanis1 dogrulanmasa
da malign hipertermi gibi tedavi edildigini bildirmislerdir.
Bizde olgumuzun indiiksiyondan sonraki idamesinde ve
inhalasyon ajanlarindan uzak kalarak remifentanil ve
propofol ile TIVA yontemini uyguladik.

Kill C ve ark (8) yaklasik 150 dk siiren propofol
(TIVA) genel anestezisinden sonra OI’li bir ¢ocukta
propofol infiizyon sendromu goriildigiinii bildirmislerdir.
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Bizde olgumuzda uyguladigimiz TIVA ydnteminde
remifentanil kullaniminin ayni zamanda propofol ihtiyacini
da azalttigini gordiik. Park ve ark (9) ¢ocuklarda yaptiklari
bir caligmada LMA yerlestirilmesi i¢in remifentanilin
propofol ihtiyacini da azalttigini belirtmislerdir.

Sonug olarak OI nadir gériilen bir kollajen doku
hastalig1 olup preoperatif hazirlik ve anestezi yonetimi
acisindan dikkatli olunmasi1 gereken bir durumdur.
Propofol-remifentanil infiizyonunun hem hastay1r malign
hipertermi riskinden korudugunu hem de hizli ve sorunsuz
bir derlenme siireci sagladigini diistinmekteyiz.
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