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Osteogenezis imperfekta'da anestezi yaklagimi: olgu sunumu

Anesthetic management of osteogenesis imperfecta: a case report
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Ozet

Osteogenezis imperfekta osteoporoza sebep olan en sik bag dokusu hastaligi olup fetal kollajenin matiir
kollajene dontisiimiin bozukluguyla karakterize genetik bir hastaliktir. Anatomik deformiteler ve trombosit
disfonksiyonu anestezi teknigi se¢imini etkilemektedir. Havayolu ile iligkili problemlerin yaninda malign
hipertermiyi tetikleyebilecek siiksinil kolin, inhalasyon ajanlart ve antikolinerjik ajanlardan sakinilmasi
gerekmektedir. Bu sunumda femur kirigi nedeniyle operasyon planlanan osteogenezis imperfektali hastada

anestezik yaklasimin degerlendirilmesi amaglandi.

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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Giris olusturan tip I kollajen yapiminda yapisal bozukluk
Osteogenezis imperfekta (OI), Brittle Bones, oldugu goriilmiistiir. Vakalarin biiyiik bir kisminda
Fragilitas Ossium, Osteopsathyrosis, Lobstein's ~ biyokimyasal ve molekiiler bozukluk tespit
Sendromu gibi isimlerle de bilinen osteoporoza  edilmistir. Ol'da kemiklerde kirillgan ve bozuk
sebep olan en sik genetik bag dokusu hastaligidir.  yapilanma goriiliir. Asil sorunun kollajen yapiminda
OI'nin degisik tiplerinin histolojik ve oldugu ve bunun hem kikirdak hem de membranoz
biyokimyasal incelemesinde temel bozuklugun kemikleri etkiledigi bilinmektedir. Fetal kollajen,

kemik ve derinin ekstraselliller matriksini ~ matiir kollajene doniisememektedir. Osteoblastik
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aktivite geri kalmistir ve kusurludur (1).

Bu hastaligin herediter olup otozomal dominant
gecis gosterdigi diisiiniilse de otozomal resesif
gecis gosteren ve herediter olmayan tipleri de
belirtilmistir. Ciddi klinik seyri olanlarda
otozomal resesif gecis goriilirken, daha hafif
seyreden durumlarda otozomal dominant gecis
izlenmistir (2). OI'min klinik olarak 4 tipi
bulunmaktadir. Tip I en sik goriileni olup, minimal
deformitelerle kendini gosterir. Tip II (perinatal
6liim), neonetal doneminde agir deformitelerle
seyreder ve yasamla bagdasmaz. Tip III ve Tip IV
ise Ol'nmn yaygin deformiteler, kisa boy ve
kifoskolyoz ile tanimlanan formlaridir (3). Ol'nin
klinik bulgulari; mavi sklera, otoskleroza bagh
isitme kaybi, hipertermi, hiperhidrozis, bozuk dis
yapisi, trombosit disfonksiyonu, kor pulmonale,
konjenital kalp hastalig1, valviiler kalp hastaligi,
eklem gevsekligi ve ince deridir (3, 5).

Bu makalede, OI olgularda anestezi seciminin
tartisilmasi ve femur fraktiirii nedeniyle ameliyati
planlanan OI'l1 bir olguda total intravendz anestezi
(TIVA) ve proseal laringeal maske uygulamasinin
degerlendirilmesi amaclandi.

Olgu

On yedi yasinda, 139 cm boyunda, 48 kg
agirhgindaki bayan OI tamili olguya femur
fraktiiri nedeniyle operasyon planlandi.
Ozgecmisinde toplam ii¢c kez alt ekstremiteden
opere oldugu bilinmektedir. Ust ekstremiteleri
dogaldi. Fizik muayenesinde skleralar soluk,
gelisme geriligi, alt ve st ekstremitelerinde
fraktiirler sonucunda olusan c¢ok sayida sekilsel
kemik deformiteleri ve hareket kisitlilig1 gozlendi.
Boyun hareketleri hafif kisith iken mallampati
skoru 3, olarak degerlendirildi. Klinik bulgu ve

semptomlariyla Ol Tip I ile uyumlu

gortinmektedir. Preoperatif laboratuvar testleri
normal iken ve PA akciger grafisi dogaldi (Resim 1).
Hastaya 2 mg dormicum ile premedikasyon yapildi.
Elekrokardiyogram, pulse oksimetre, non-invaziv
kan basinci, ETCO, ve cilt 1s1 probu ile
monitorizasyon uygulandi. Malign hipertermi
tetikleyebilecek ajanlardan (antikolinerjikler,
halotan, inhalasyon ajanlar1 ve siiksinilkolin gibi)
kacinildi. Rejyonel anestezi uygulanmasi diistiniildi
ancak islem i¢in uygun pozisyon verilemediginden
ve anatomik deformitelerinden dolay1 vazgecildi.
Proseal laringeal maske kullanilarak propofol ve
remifentanil ile TIVA uygulanmasi planlandi.
Olguya 3 dk preoksijenizasyon sonrasi anestezi
indiiksiyonu, remifentanil (1,5 ugkg") ve propofol (2
mg kg') ile yapildi. Hastanin spontan solunumu
tamamen kaybolduktan sonra 3 numarali proseal
laringeal maske ilk denemede yerlestirildi. SIMV
modunda ventilasyon taze gaz akimi 3L dak’
oksijen/hava olarak ayarlandiktan sonra ETCO,
basinct 30-35 mmHg arasinda olacak sekilde
ventilasyon yapildi. Anestezinin idamesi propofol
infiizyonu (10 mg kg™ sa") ve remifentanil infiizyonu
(0.25 pg kg' dk) ile saglandi. Indiiksiyon sonrasi
yeterli anestezi derinligi elde edildikten sonra
operasyon baglatildi. Ameliyat yaklasik 45 dk
stirerken periferik oksijen satiirasyonunda diisme ve
viicut 1s1sinda herhangi bir yiikselme saptanmadi.
Kalp atimlar1 stabil seyretti. Postoperatif yeterli
spontan solunum ve koruyucu hava yolu refleksleri
olusana kadar ameliyat odasinda tutuldu. Hasta
yaklasik 30 dk. derlenme odasinda gozlendikten
sonra ortopedi servisine gonderildi.

Tartisma

Olgumuzda, servikal vertebralarin fraktiirlerden
korunabilmesi i¢in bu hastalarda hava yolu saglama

girisimleri sirasinda servikal ekstansiyondan
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kacinilarak nétral pozisyonun korunmasi gerekir.
Bu amagla laringeal maske uygulamalar1 yaygin
olarak kullanilmaktadir (8, 9). Ortopedik cerrahi
icin TIVA uygulanan OI'l bu hastada, nétral
servikal pozisyonda proseal laringeal maskenin
basariyla yerlestirilmesi sunuldu.

Ol kemik kiriklarina karsi asir1 yatkinlik ve
gelisme geriliginin yanisira disler, skleralar ve
ligamentler gibi diger bag dokularinin degisken
tutulumunun yaninda, metabolik bozukluklar,
koagiilasyon sorunlari, kardiyopulmoner
bozukluklar, fizyolojik ve anatomik
anormaliklerin eslik ettigi nadir bir herediter
hastaliktir. Bu hastalarda entiibasyon gii¢liigii,
potansiyel servikal veya mandibular kirik riski,
pozisyon degisiklikleri sirasindaki kemik kiriklar
ve torasik deformiteye bagli solunumsal
fonksiyon bozuklugu nedeniyle genel anestezi
uygulamasi dikkatli bir sekilde yiirtitilmelidir (3,
5). Oi'l1 olgularda otomatik arteryel basing kafinin
ve hatta intraven6z kaniilasyon sirasinda
uygulanan turnikenin dahi kiriga neden
olabilecegini bildiren ¢alismalar bulunmaktadir
(5, 10). Topgu(16) ve arkadaslarinin yaptigi
calismada kan basinglarini travmasiz olarak
O0l¢ebilmek i¢in intraarteriyel kateter
yerlestirildigi bildirilmistir. Olgumuzda eslik
eden baska bir organ patolojisi yoktu. OI'li
olgularin anatomik anormalliklerinden dolay1
kemik ve eklem deformiteleri nedeniyle hem
hastaya uygun pozisyon verilmesi hem de girisim
araliginin tayin edilmesinin olduk¢a zor olmasina
karsin basarili rejyonel anestezi uygulamalari
bildirilmistir (11-13).

Oi'ln olgularda solunum giicliigii ve
fonksiyonlarinin bozuklugu, anatomik go6giis
deformiteleri ve kifoskolyoza baglidir. Bu

hastalarda; rejyonel anestezi uygulamasini

zorlastirarak anestezi tekniginin se¢imini
etkilemektedir. Bu deformiteler ayrica
entiibasyon ve havayolu kontrolu ile ilgili sorunlar
olusturmaktadir. Anotomik ve fizyolojik
degisikliklerin yaninda bu hastlarda anestezik
ajanlarin malign hipertermiyi tetikleme riski ile
karsilasilmaktadir (3-7).

Bu olguda havalandirma gii¢liigii ve dolayisiyla
olusabilecek komplikasyonlardan kaginmak,
hipertermi yatkinliginin yaninda genel
anestezinin tetikleyecegi malign hipertermiden
kacinmak icin rejyonel anestezi diistiniildi.
Oykiisiinde kanama diatezi yoktu ve hemostaz
parametleri de normaldi. Ancak, olgumuzun asir1
kifoskolyotik olmasi ve ciddi hareket kisitlilig1
nedeniyle (Resim 4) genel anestezi uygulamasina
karar verildi.

Bu hastalarda trombosit disfonksiyonu nedeniyle
mukoza zedelenmesi ve kanama kolaylikla
goriilebilmektedir (3). OI'li olgular malign veya
malign olmayan hipertermi gelisimine
egilimlidirler (7, 15). Bu ameliyatlarda malign
hipertermiyi tetikleyebilecek siiksinil kolin,
inhalasyon ajanlar1 ve antikolinerjik ajanlardan
sakinilmasi gerekmektedir. Porsborg ve ark.(7)
OI'l bir olguda barbitiirat, fentanil, pankuronyum
ve nitroz oksitle genel anestezi uygulamasi
sonrasinda hipertermi, tasikardi, metabolik ve
solunumsal asidoz gelistigini ve malign
hipertermi tanist dogrulanmasa da malign
hipertermi gibi tedavi edildigini bildirmistir.
Genel anestezik teknik olarak TIVA ve laringeal
maske uygulamasi, malign hipertermi ve diger
travmatik komplikasyonlar agisindan oldukga
giivenli bir yontem olarak onerilmektedir (6-8)
Furderer ve ark. OI'l olgularda TIVA ve enfluran
anestezisini karsilagtirdiklar1 ¢aligmalarinda

TIVA ile viicut 1s1s1nin degismedigini bildirmistir
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(15). Kostopanagiotou ve ark.(8) ilk olarak OI'li
bir olguda standart laringeal maskenin giivenle
kullanilabilecegini bildirmistir. Karabiyik ve
ark.'da OI' bir olguda laringeal maske ve
propofol, remifentanil ve sisatrokuryum ile
uyguladiklar1 TIVA'da ates yiiksekligi ve
hipoksemi gozlenmeksizin indiiksiyon sonrasinda
metabolik asidozun gelistigini rapor etmistir (6).
TIVA uygulamamizda ETCO, ve ates takiplerimiz

normal sinirlarda saptandi.

Bu hasta grubunda; oykiisiinde kanama diatezi
yoksa ve hemostaz parametleri normal ise
rejyonel anestezi Oncelikle tercih edilebilir.
Proseal laringeal maske uygulamasi giivenli hava
yolu saglamak ag¢isindan uygun bir yontem olarak
distiniilebilir, hipertermi egilimi nedeniyle
inhalasyon ajanlarindan sakinilarak propofol ve

remifentanil ile TIVA yéntemi segilebilir.

Resim 1: Hastanin kemik deformitelerinin goriiniimleri ve PA akciger grafisi
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