
Özet

Osteogenezis imperfekta osteoporoza sebep olan en sık bağ dokusu hastalığı olup fetal kollajenin matür 

kollajene dönüşümün bozukluğuyla karakterize genetik bir hastalıktır. Anatomik deformiteler ve trombosit 

disfonksiyonu anestezi tekniği seçimini etkilemektedir. Havayolu ile ilişkili problemlerin yanında malign 

hipertermiyi tetikleyebilecek süksinil kolin, inhalasyon ajanları ve antikolinerjik ajanlardan sakınılması 

gerekmektedir. Bu sunumda femur kırığı nedeniyle operasyon planlanan osteogenezis imperfektalı hastada 

anestezik yaklaşımın değerlendirilmesi amaçlandı.

Anahtar kelimeler: Osteogenezis imperfekta, larengiyal maskeler, propofol, remifentanil

Abstract

Osteogenesis imperfecta is the most common connective tissue disorder that causes osteoporosis and it is 

characterized by distransformation of fetal collagen to mature collagen. Anatomic deformities and platelet 

dysfunction influence the choice of anesthetic technique. Besides the attention to the airway related 

problems, succinylcholine, inhalation agents, and anticholinergic agents that could trigger malignant 

hyperthermia should be avoided. In this case report, it was aimed to discuss the anesthetic management in an 

osteogenesis imperfecta patient who had operated for femur fracture.
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Osteogenezis imperfekta'da anestezi yaklaşımı: olgu sunumu

Giriş

Osteogenezis imperfekta (Oİ), Brittle Bones, 

Fragilitas Ossium, Osteopsathyrosis, Lobstein's 

Sendromu gibi isimlerle de bilinen osteoporoza 

sebep olan en sık genetik bağ dokusu hastalığıdır. 

OI'nin değişik tiplerinin histolojik ve 

biyokimyasal incelemesinde temel bozukluğun 

kemik ve derinin ekstrasellüler matriksini 

oluşturan tip I kollajen yapımında yapısal bozukluk 

olduğu görülmüştür. Vakaların büyük bir kısmında 

biyokimyasal ve moleküler bozukluk tespit 

edilmiştir. Oİ'da kemiklerde kırılgan ve bozuk 

yapılanma görülür. Asıl sorunun kollajen yapımında 

olduğu ve bunun hem kıkırdak hem de membranöz 

kemikleri etkilediği bilinmektedir. Fetal kollajen, 

matür kollajene dönüşememektedir. Osteoblastik 
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aktivite geri kalmıştır ve kusurludur (1).

Bu hastalığın herediter olup otozomal dominant 

geçiş gösterdiği düşünülse de otozomal resesif 

geçiş gösteren ve herediter olmayan tipleri de 

belirtilmiştir. Ciddi klinik seyri olanlarda 

otozomal resesif geçiş görülürken, daha hafif 

seyreden durumlarda otozomal dominant geçiş 

izlenmiştir (2). Oİ'nın klinik olarak 4 tipi 

bulunmaktadır. Tip I en sık görüleni olup, minimal 

deformitelerle kendini gösterir. Tip II (perinatal 

ölüm), neonetal döneminde ağır deformitelerle 

seyreder ve yaşamla bağdaşmaz. Tip III ve Tip IV 

ise Oİ'nın yaygın deformiteler, kısa boy ve 

kifoskolyoz ile tanımlanan formlarıdır (3). Oİ'nin 

klinik bulguları; mavi sklera, otoskleroza bağlı 

işitme kaybı, hipertermi, hiperhidrozis, bozuk diş 

yapısı, trombosit disfonksiyonu, kor pulmonale, 

konjenital kalp hastalığı, valvüler kalp hastalığı, 

eklem gevşekliği ve ince deridir (3, 5). 

Bu makalede, Oİ olgularda anestezi seçiminin 

tartışılması ve femur fraktürü nedeniyle ameliyatı 

planlanan Oİ'lı bir olguda total intravenöz anestezi 

(TİVA) ve proseal laringeal maske uygulamasının 

değerlendirilmesi amaçlandı.

Olgu 

On yedi yaşında, 139 cm boyunda, 48 kg 

ağırlığındaki bayan Oİ tanılı olguya femur 

fraktürü nedeniyle operasyon planlandı. 

Özgeçmişinde toplam üç kez alt ekstremiteden 

opere olduğu bilinmektedir. Üst ekstremiteleri 

doğaldı. Fizik muayenesinde skleralar soluk, 

gelişme geriliği, alt ve üst ekstremitelerinde 

fraktürler sonucunda oluşan çok sayıda şekilsel 

kemik deformiteleri ve hareket kısıtlılığı gözlendi. 

Boyun hareketleri hafif kısıtlı iken mallampati 

skoru 3, olarak değerlendirildi. Klinik bulgu ve 

semptomlar ıy la  Oİ  Tip  I  i le  uyumlu 

görünmektedir. Preoperatif laboratuvar testleri 

normal iken ve PA akciğer grafisi doğaldı (Resim 1). 

Hastaya 2 mg dormicum ile premedikasyon yapıldı. 

Elekrokardiyogram, pulse oksimetre, non-invaziv 

kan basıncı, ETCO  ve cilt ısı probu ile 2

monitörizasyon uygulandı. Malign hipertermi 

tetikleyebilecek ajanlardan (antikolinerjikler, 

halotan, inhalasyon ajanları ve süksinilkolin gibi) 

kaçınıldı. Rejyonel anestezi uygulanması düşünüldü 

ancak işlem için uygun pozisyon verilemediğinden 

ve anatomik deformitelerinden dolayı vazgeçildi. 

Proseal laringeal maske kullanılarak propofol ve 

remifentanil ile TİVA uygulanması planlandı. 

Olguya 3 dk preoksijenizasyon sonrası anestezi 
-1indüksiyonu, remifentanil (1,5 µg kg ) ve propofol (2 

-1mg kg ) ile yapıldı. Hastanın spontan solunumu 

tamamen kaybolduktan sonra 3 numaralı proseal 

laringeal maske ilk denemede yerleştirildi. SIMV 
-1modunda ventilasyon taze gaz akımı 3L dak  

oksijen/hava olarak ayarlandıktan sonra ETCO  2

basıncı 30-35 mmHg arasında olacak şekilde 

ventilasyon yapıldı. Anestezinin idamesi propofol 
-1 -1infüzyonu (10 mg kg  sa ) ve remifentanil infüzyonu 

-1 -1(0.25 µg kg  dk ) ile sağlandı. İndüksiyon sonrası 

yeterli anestezi derinliği elde edildikten sonra 

operasyon başlatıldı. Ameliyat yaklaşık 45 dk 

sürerken periferik oksijen satürasyonunda düşme ve 

vücut ısısında herhangi bir yükselme saptanmadı. 

Kalp atımları stabil seyretti. Postoperatif yeterli 

spontan solunum ve koruyucu hava yolu refleksleri 

oluşana kadar ameliyat odasında tutuldu. Hasta 

yaklaşık 30 dk. derlenme odasında gözlendikten 

sonra ortopedi servisine gönderildi. 

Tartışma

Olgumuzda, servikal vertebraların fraktürlerden 

korunabilmesi için bu hastalarda hava yolu sağlama 

girişimleri sırasında servikal ekstansiyondan 
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kaçınılarak nötral pozisyonun korunması gerekir. 

Bu amaçla laringeal maske uygulamaları yaygın 

olarak kullanılmaktadır (8, 9). Ortopedik cerrahi 

için TİVA uygulanan Oİ'lı bu hastada, nötral 

servikal pozisyonda proseal laringeal maskenin 

başarıyla yerleştirilmesi sunuldu.

 Oİ kemik kırıklarına karşı aşırı yatkınlık ve 

gelişme geriliğinin yanısıra dişler, skleralar ve 

ligamentler gibi diğer bağ dokularının değişken 

tutulumunun yanında, metabolik bozukluklar, 

koagülasyon sorunları, kardiyopulmoner 

b o z u k l u k l a r,  f i z y o l o j i k  v e  a n a t o m i k  

anormaliklerin eşlik ettiği nadir bir herediter 

hastalıktır. Bu hastalarda entübasyon güçlüğü, 

potansiyel servikal veya mandibular kırık riski, 

pozisyon değişiklikleri sırasındaki kemik kırıkları 

ve torasik deformiteye bağlı solunumsal 

fonksiyon bozukluğu nedeniyle genel anestezi 

uygulaması dikkatli bir şekilde yürütülmelidir (3, 

5). Oİ'lı olgularda otomatik arteryel basınç kafının 

ve hatta intravenöz kanülasyon sırasında 

uygulanan turnikenin dahi kırığa neden 

olabileceğini bildiren çalışmalar bulunmaktadır 

(5, 10). Topçu(16) ve arkadaşlarının yaptığı 

çalışmada kan basınçlarını travmasız olarak 

ö lçebi lmek iç in  in t raar ter iyel  ka te ter  

yerleştirildiği bildirilmiştir. Olgumuzda eşlik 

eden başka bir organ patolojisi yoktu. Oİ'li 

olguların anatomik anormalliklerinden dolayı 

kemik ve eklem deformiteleri nedeniyle hem 

hastaya uygun pozisyon verilmesi hem de girişim 

aralığının tayin edilmesinin oldukça zor olmasına 

karşın başarılı rejyonel anestezi uygulamaları 

bildirilmiştir (11-13).

Oİ ' l ı  o lgu la rda  so lunum güç lüğü  ve  

fonksiyonlarının bozukluğu, anatomik göğüs 

deformiteleri ve kifoskolyoza bağlıdır. Bu 

hastalarda; rejyonel anestezi uygulamasını 

zorlaştırarak anestezi tekniğinin seçimini 

etkilemektedir.  Bu deformiteler ayrıca 

entübasyon ve havayolu kontrolu ile ilgili sorunlar 

oluşturmaktadır. Anotomik ve fizyolojik 

değişikliklerin yanında bu hastlarda anestezik 

ajanların malign hipertermiyi tetikleme riski ile 

karşılaşılmaktadır (3-7).

Bu olguda havalandırma güçlüğü ve dolayısıyla 

oluşabilecek komplikasyonlardan kaçınmak, 

hipertermi yatkınlığının yanında genel 

anestezinin tetikleyeceği malign hipertermiden 

kaçınmak için rejyonel anestezi düşünüldü. 

Öyküsünde kanama diatezi yoktu ve hemostaz 

parametleri de normaldi. Ancak, olgumuzun aşırı 

kifoskolyotik olması ve ciddi hareket kısıtlılığı 

nedeniyle (Resim 4) genel anestezi uygulamasına 

karar verildi. 

Bu hastalarda trombosit disfonksiyonu nedeniyle 

mukoza zedelenmesi ve kanama kolaylıkla 

görülebilmektedir (3). Oİ'lı olgular malign veya 

malign olmayan hipertermi gelişimine 

eğilimlidirler (7, 15). Bu ameliyatlarda malign 

hipertermiyi tetikleyebilecek süksinil kolin, 

inhalasyon ajanları ve antikolinerjik ajanlardan 

sakınılması gerekmektedir. Porsborg ve ark.(7) 

Oİ'lı bir olguda barbitürat, fentanil, pankuronyum 

ve nitröz oksitle genel anestezi uygulaması 

sonrasında hipertermi, taşikardi, metabolik ve 

solunumsal asidoz geliştiğini ve malign 

hipertermi tanısı doğrulanmasa da malign 

hipertermi gibi tedavi edildiğini bildirmiştir. 

Genel anestezik teknik olarak TİVA ve laringeal 

maske uygulaması, malign hipertermi ve diğer 

travmatik komplikasyonlar açısından oldukça 

güvenli bir yöntem olarak önerilmektedir (6-8) 

Furderer ve ark. Oİ'lı olgularda TİVA ve enfluran 

anestezisini karşılaştırdıkları çalışmalarında 

TİVA ile vücut ısısının değişmediğini bildirmiştir 
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(15). Kostopanagiotou ve ark.(8) ilk olarak Oİ'li 

bir olguda standart laringeal maskenin güvenle 

kullanılabileceğini bildirmiştir. Karabıyık ve 

ark.'da OI'lı bir olguda laringeal maske ve 

propofol, remifentanil ve sisatrokuryum ile 

uyguladıkları TİVA'da ateş yüksekliği ve 

hipoksemi gözlenmeksizin indüksiyon sonrasında 

metabolik asidozun geliştiğini rapor etmiştir (6). 

TİVA uygulamamızda ETCO ve ateş takiplerimiz 2 

normal sınırlarda saptandı.

Bu hasta grubunda; öyküsünde kanama diatezi 

yoksa ve hemostaz parametleri normal ise 

rejyonel anestezi öncelikle tercih edilebilir. 

Proseal laringeal maske uygulaması güvenli hava 

yolu sağlamak açısından uygun bir yöntem olarak 

düşünülebilir, hipertermi eğilimi nedeniyle 

inhalasyon ajanlarından sakınılarak propofol ve 

remifentanil ile TİVA yöntemi seçilebilir.

Resim 1: Hastanın kemik deformitelerinin görünümleri ve PA akciğer grafisi
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