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OZET

Malign hipertermi inhalasyon ajanlari, ézellikle halojenli olanlar ve/veya stksinilkolin gibi kas
depolarizasyonu saglayan ajanlara maruz kalmaya baglh olarak olusan genetik bir sendromdur.
Malign hipertermi genellikle anestezi indiksiyonunu takiben gérilir, ancak girisim siresince ve
sonrasinda dahi ortaya cikabilir. Operasyon sonrasi dénemde gérilen agr ve stres tetikleyici
olabilir. 6 aylik néroblastom nedeni ile opere edilen hasta operasyondan sonra antipiretiklere
direncli ve giderek yiUkselen ates, solunum sikintisi nedeni ile yogun bakima alindi. Takibinde
hiperpotasemi ,hiperkarbi, derin metabolik asidoz, serum kreatin fosfokinaz ve transaminaz
degerlerinde agirn yikselme tespit edildi. Basta santral sinir sistemi olmak Uzere karaciger ve
b&brek yetmezligine bagl multiorgan yetmezligi gelisti. Dantrolen sodyum bulunamayan hasta
destek tedavileri ile tedavi edilerek taburcu edildi. Bu olgu ile malign hipertermide postoperatif
dénemde tani ve tedavi yéntemleri tartisilmak istendi.

Anahtar Sézcukler: Malign hipertermi, cocuk, dantrolen.

ABSTRACT

Malignant hyperthermia is a genetic syndrome that is due to exposure to potent inhaled general
anesthetics (halothane, isoflurane, sevoflurane) and/or depolarizing muscle relaxant succiny-
coline. It occurs generally after the induction of general anesthesia, but it may emerge during
or even after the operation. Postoperative pain and stress may be the predisposing factors. A
6-month-old baby was admitted to ICU for his fever resistant to antipiretics and progressive
inspiratory distress after a neuroblastoma operation. On the follow up, hyperpotassemia, hyper-
carbi, severe metabolic acidosis, increased kreatinine and transaminase levels were detected . A
multiorgan failure beginning primarily in the central nervous system, involved hepatobiliary and
urinary systems. The patient was succesfully treated with supportive therapy despite the absence
of dantrolene. early diagnosis and treatment of malign hyperthermia in postoperative period is
discussed in the contesat of this case report.
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GIRIS

Malign hipertermi, farmakogenetik bir miyopati
olup egilimi olan kisilerin tetikleyici ajanlarla karsilas-
masi sonucu kas hipermetabolizmasi, rigor ve giddetli
ates ylikselmesi ile karakterize bir durumdur (1). Ma-
lign hipertermiye neden olabilecek tetikleyici ajanlarin
en bilineni halojenli inhalasyon ajanlar: olup bunun ya-
nisira slksinil kolin gibi depolarizan kas gevseticiler,
agri, stres gibi nedenler de yer almaktadir (1,2).

Cocukta rastlanma siklig1 erigkinlere gore daha faz-
la olup yaklagik olarak 1/3- 15.000 civarindadir. 3 yas
alt1 ve 50 yas tizerinde nadirdir. Nadiren yenidogan do6-
neminde de tanimlanmistir (1). ilk tan1 konuldugu dé-
nemlerde mortalite yaklasik %70 oraninda iken bugin
% 5’ler civarindadir (1,3). Dantrolen halen tedavide
bilinen tek ajandir. Bunu yanisira tetikleyici ajanin ke-
silmesi, hastanin sogutulmasi, elektrolit bozuklugu ve
asidozun diizeltilmesi tedavinin en az dantrolen kadar
6nemli kismini olugturmaktadir (4).

Biz bu vaka ile postoperatif dénemde teshis edilen
bir malign hipertermi olgusunda destek tedavisinin
6nemini vurgulamak istedik.

OLGU SUNUMU

6 aylik erkek hasta noroblastom tanisi alarak ope-
re edildi. Postoperatif donemde pediatri yogun bakim
uUnitesine alinan hastanin takibinde sekizinci saatinde
ates saptandi. Laboratuvar incelemelerinde kan sayimi
normal sinirlarda olup, biyokimyasal incelemesinde Na
128 mEq/1 (135-145 mEq/1), K 8 mEq/1 (3.5-4.5 mEq/l),
serum glutamat oksaloasetat transaminaz (SGOT) 250
TU/1 (N:0-50 IU/1), serum glutamat piruvat transaminaz
(SGPT) 385 IU/L (N: 0-50 IU/1), kreatin kinaz (CK) 35380
IU/1 (N: 4-226 1U/]) idi. Protrombin zamani (PT) 26 sn
(N:11-13 sn), parsiyel tromboplastin zamani (PTT) ise
58 sn (N:35-45 sn) idi. Idrar incelemesinde kan reak-
siyonu 3 (+) saptandi ve myoglobulintrisi mevcuttu.

Infeksiyon gelistigi diigiiniilen hastadan tim kiilttrler
alinarak antibiyoterapi baglandi.Atesi progresif olarak
yukselen ve antipiretiklere cevapsiz olan hastanin yati-
smnin 10. saatinde rektal 1s1s1 42 CO tizerinde idi. Solu-
num yetmezligi olan hastanin kan gazinda hiperkarbi
(PCO2 97 mmHg) saptanmasi tizerine entiibe edilerek
mekanik ventilatore baglandi. EKG’sinde ventrikiiler
tagikardi saptanan hastaya 1 mg/kg lidokain verildi.
Takibinde generalize tonik klonik konviilziyonlar: olan
hastaya fenobarbital ve beyin 6demi tedavisine yonelik
% 3’luk NaCl 0.1 mg/kg/saat ve deksametazon baglandu.
Yatiginin 12.saatinde hipotansiyonu ve idrar ¢ikarimi
< 1 cc/ kg/saat olan hastaya 20 ml/kg 2 kez % 0.9 NaCL
yuklendi ve sonrasinda 10 u/kg/dk dozunda dopamin
baslandi. Enjeksiyon yerlerinden sizint1 seklinde kana-
mas1 olan hastanin PT, PTT degerleri de uzun oldugu
icin taze donmus plazma verildi. Ateglerini diigtirmek
amaci ile buzlu su ile gastrik lavaj uygulandi. Hiperpo-
tasemi ve derin metabolik asidoz nedeni ile NaHCO3
defisiti verildi. Hasta hemodinamik olarak 18. saatte
dizelmesine ragmen idrar ¢ikis1 < 1 cc/kg saat oldugu
icin 2 mg/kg furosemid yapildi ve cevap alinmasi tize-
rine 0.1 mg/kg/saat dozunda furosemid infiizyonuna
devam edildi. Hastanin alinan enfeksiyon parametre-
lerinin normal sinirlarda olmasi ve tim kultirlerinde
herhangi bir ireme ve etken mikroorganizma tespit
edilmemesi nedeniyle sepsis tanisi diglanmaktayda.
Ayirict tanida malign hipertermi olabilecegi diigtintilen
hastanin anestezisi esnasinda sevofluran ve fentanil
kullanildig1 6grenildi. Ameliyat esnasinda herhangi
bir kan arunt transfizyonu yapilmamig ve ameliyat
esnasinda herhangi bir problemle kargilasilmamigti.
Bunun yani sira annesinde operasyon sirasinda anes-
tezik ajanlara bagh benzer semptomlarin oldugu ve
amacl testler ailenin maddi yetersizligi nedeni ile yap-
tiritlamad.

Tablo-1. Malign hipertermili hastamizin preoperatif ve postoperatif kan degerleri

GUNLER CK(IU/L) K(mEq/L) BUN(mg/dl) | Cr mg/dl SGOT( IU/L) | SGPT(IU/L) LDH( IU/L) Laktat
mmol/L

Preoperatif 80 3.6 12 0.3 38 42 - -
Postoperatif 200 41 28 0.5 52 65 - -
12.saat 35380 8 45 0.9 250 385 - 4.3
1.giin 66750 6.6 72 24 482 356 656 21
2.giin 42000 5.4 68 1.6 300 184 748 1.5
3.giin 12680 4.8 56 1.4 255 140 564 0.6
5.glin 3920 4.6 40 1.1 180 103 125 0.5
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Annesinin alinan CK (252 IU/L)degerlerinde 1liml
bir yukseklik saptandi. Babadan alinan deger (51 TU/L)
ise normal sinirlarda idi. Aileye malign hipertermi hak-
kinda bilgi verildi. 3. gintiinde mekanik ventilatérden
ayrilan hasta 5. giinlinde hematoloji servisine devre-
dildi. Hematoloji servisinde tedavisi diizenlenen hasta
servis yatiginin 13.gintinde kontrole gelmek tizere ta-
burcu edildi.

TARTISMA

Malign hipertermi olasilig1 nadir olmakla birlikte
daima akilda tutulmasi gereken bir durumdur. Belirti-
ler genel anestezi sirasinda ¢ikabildigi gibi postoperatif
dénemde de goérulebilmektedir. Postoperatif dénemde
agr1 ve stresin tetikleyici etkisi olabilecegi bildirilmek-
tedir (3-5). Literatiirde onkolojik hastaliklar (l6semi,
lenfoma), sepsis yada konjenital metabolik hastaliklara
bagl intraoperatif donemde bildirilen hipertermi epi-
zodlar1 meveuttur (6-8). Ozellikle B hiicreli akut lenfob-
lastik 16semi (B- ALL) vakalarinda malign hipertermi-
nin diger onkolojik hastaliklara gére daha sik géruldugi
bildirilmektedir (6). Neuroblastoma bagh literatiirde
bildirilen bir malign hipertermi vakasina rastlamadik.
Literatiirde sadece intraoperatif donemde hipertermi
geligen bir neuroblastom vakasi bildirilmigtir (8). Bu
vakada ates (40 C0) ve tasikardi diginda bildirilen ma-
lign hipertermi tanisin1 destekleyecek bulgular olma-
makla birlikte, soguk uygulama ve antipiretik (asetami-
nofen) verilmesi sonrasinda ateginin (38 C0) dustugu,
semptomlarinin geriledigi bildirilmigtir. Néroblastom
nedeni ile opere edilmis olgumuzda postoperatif 10. sa-
atte giderek ytikselen ve antipiretiklere direncli ates,
myoglobuliniiri, oligiri, hiperkarbi ve derin metabolik
asidoz mevcuttu. Takibinde basta santral sinir sistemi
olmak tizere karaciger ve bobrek yetmezligi gelismisti.
Laboratuvar bulgusu olarak hiperpotasemi, keratin-
fosfokinaz ve transaminaz degerlerinin ¢ok yuksek
olmasi yanisira malign hipertermiye neden olabilecek
anestezik ajanlarin kullanilmis olmasi ve annesinde
benzer hikaye malign hipertermi ile uyumlu idi.

Malign hipertermide klinik tablo hizli bir sekilde
gelisen siddetli krizden yavasg olarak geligebilen hi-
permetabolik belirtilerin yanisira tek basgina goérilen
miyoglobulintriye kadar degisebilir. Degisen su ve
elektrolit, asid baz dengesinin yanisira erken evrede
en fazla etkilenen sistem hipertermi nedeni ile santral
sinir sistemi olmaktadir (9-11). Viicut 1si1sinin progresif
olarak yukselmesine bagh sistemik arteriyel basincta,
serebral kan akiminda ve serebral oksijen tuketiminde

azalma meydana gelir. Bu tabloya serebral enzimatik
harabiyetinde eklenmesi ile kafa igi basing artig1 (KI-
BAS) kaciilmazdir. Hastalar KIBAS’a bagl beyin
6demi ve hipermetabolik degisikliklere bagli multior-
gan yetmezligi nedeni ile kaybedilir (11,12).

Diagnostik testler pahali ve invaziv oldugundan,
herhangi bir siphe durumunda hasta malign hiperter-
mi gibi degerlendirilip o sekilde tedavi edilmelidir. Ma-
lign hipertermi tedavisi spesifik ajan tedavisi ve destek
tedavisi olarak iki gruba ayrilir. Spesifik olarak bilinen
tek ajan dantrolendir (3). ilk defa 1967 yilinda Syndret
tarafindan bir kas gevsetici olarak tanitilmigtir. Daha
sonra Ellis ve Bryant tarafindan baslica etkisinin eksi-
tasyon ve kontraksiyon tzerine oldugu gosterilmistir.
Dantrolen selektif olarak iskelet kasinda Ca+ + kanal-
larini bloke eder. Sarkoplazmik Ca+ + serbestlesmesi-
ni antagonize eder, yiuksek Ca++ konsantrasyonunu
dugtrir (1-3). Biz hastamizda elimizde dantrolen bu-
lunmamasi nedeni ile destek tedavisi uyguladik. Dant-
rolenin kas zayiflig1, bag donmesi, yutma gigligi, kas
gevsetici etkisinin potansiyelize olacagi ve kalsiyum
kanal blokeri ile etkilesecegi hatirda tutulmalidir (13).
Destek tedavileri ise hastamizda oldugu gibi 6zellikle
erken donemde KIBAS’a yonelik antiodem, mekanik
ventilasyon destegi yani sira uygun sivi tedavisi, miyog-
lobulintiriye bagh renal yetmezligi 6nlemeye yonelik
furosemid ve idrar alkalinizasyonu, internal sogutma
(buzlu su ile gastrik lavaj) gibi tedavi yéntemlerinden
olugmaktadir (2,3).

Malign hipertermi cocuklarda nadir gorilmekle
birlikte postoperatif donemde ani olarak geligen hiper-
termi ve multiorgan yetmezligi olgularinda akilda tu-
tulmalidir. Halen spesifik bir ajan olarak kabul edilen
dantrolen kullanilamadig1 olgularda erken dénmede
teghis konularak hipertermi ve KIBAS’ 1 6nlemeye y6-
nelik tedavilerin mortalite ve morbiditeyi 6nemli 6l¢ii-
de azaltabilecegi unutulmamalidir.
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