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ORTOPEDIK CERRAHIDE LOWE SENDROMU TANILI HASTADA
ANESTEZI YONETIMI
Mehmet ilke BUGET*, Volkan DEMIRDOGEN*, Ali ERSEN**, Siileyman KUCUKAY*

OZET

Lowe sendromu X’e bagl resesif kalitilan, seyrek goriilen, ciddi gz, sinir sistemi ve bdbrek patolojilerinin eslik ettigi
bir hastaliktir. Dogumda var olan patolojilerin yaninda yillar gegtikge tabloya eklenen anomaliler de goriiliir. Biz bu
raporda, Ozellikle konjenital katarakt, kognitif bozukluklar ve renal tubuler asidoz ile karakterize olan Lowe
Sendromunda, bilateral genu valgum nedeniyle ortopedik girisim yapilacak hastanin anestezik yaklasimini literatiir
1s181nda tartismay1 amagladik.

Anahtar kelimeler: Lowe sendromu, okuloserebrorenal, asidoz.

ABSTRACT

Lowe syndrome is a rare, X-linked recessive inherited, disease which is associated with serious eye, nervous system and
nephrological pathologies. Co-morbidities add over the years to the pathologies seen at birth. In this report we aimed to
discuss the anesthetic implications of Lowe Syndrome, which is characterized by especially congenital cataracts, renal
tubular acidosis and cognitive impairment, for the patient who was scheduled for bilateral genu valgum surgery, in the
light of the literature.

Key words: Lowe Syndrome, oculocerebrorenal, acidosis.

GIRIS deformitesi renal osteodistrofide sik gdriinen bir
Lowe Sendromu olarak da adlandirilan deformitedir.

okuloserebrorenal sendrom 1952 yilinda Lowe ve Lowe Sendromunda Xg24-26 bolgesindeki mutasyonlu
arkadaglar1 tarafindan tanimlanmig, X’e bagh resesif OCRL geni sonucu fosfatidilinizitol 4,5-bifosfataz
kalitilan ve 1/300.000-500.000 oraninda goriilen bir enziminde problem olusmaktadir. Dogumdaki klinik
hastaliktir (10). tablo ve ilerleyen zamanlarda gelisen anormalliklerin
Bu hastalarda dogumda katarakt, korneal keloid, sorumlusu muhtemelen bu enzim defektidir(9).
nistagmus, glokom, hipotoni, arefleksi goriilebilir. Biz burada bilatereal genu valgum nedeniyle sol
Cocukluk  donemlerinde  ise  bobrek  tubulus diizeltici osteotomi ve intramediiller ¢ivi ile osteosentez
bozukluklarina  bagl  asidoz, hiperaminoasidiiri, operasyonu planlanan Lowe Sendromlu hastanin
hipofosfatemi ve sonucunda bobrek yetmezligi, sonraki perioperatif anestezi yonetimini anlatmay1 amagladik.
dekatlarda ise metabolik ve psikolojik belirtiler

izlenebilir(2). Hipofosfatemi ve gelisen bdbrek OLGU

yetmezligi sonucunda renal osteodistrofi ve buna bagl 18 yasinda, 42 kg agirliginda Lowe sendromu tanili
olarak kemiklerde deformiteler gelisebilir. Genu valgum erkek hasta, genu valguma yonelik diizeltici osteotomi

ve intramediiller ¢ivi ile osteosentez uygulanmasi i¢in
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ameliyat listesine alindi. Preoperatif vizitinde anne baba
akrabalik Oykiisii olmayan hastanin miadinda, 3.250 g
agirhikta dogdugu, dogumunda katarakt ve nistagmus
mevcudiyeti oldugu, 4 aylikken katarak, 15 yasinda ise
sol nefrektomi nedeniyle iki kez ameliyat gecirdigi
ogrenildi. Dislerinde belirgin deformite goriilen ve
yitksek damak anomalisi olan bu hastada Modifiye
Mallampati siif 1 olarak kaydedildi.

Preoperatif ~ normal  biyokimya  (BUN:13mg/dl,
kreatinin:1.2mg/dl, Na:142mmol/L, K:3.1mmol/L) ve
hemogram degerlerine karsin metabolik asidoz ile
uyumlu kan gaz1 dikkat c¢ekti (pH:7.28, PO,: 77mmHg,

PCO,: 53.7mmHg, cHCOs;: 19.5 mmol/L, BE:-
5.1mmol/L).

Operasyon odasina alman hastaya %100 O, ile
preoksijenizasyon  yapildi. Modifiye  mallampati
smiflamasina gére zor entiibbasyon 0Ongoriilmeyen

hastanin, anestezi indiiksiyonunda 2mg midazolam,
1200 pg alfentanil, 100 mg propofol yapildi. Maske ile
ventilasyonu rahat olan hastaya 25 mg atrakiiryum
yapildi. Laringoskopik Cormack-Lehane skoru 1. derece
goriilen hasta, 6,5 numarali orotrakeal tip ile ilk
denemede, sorunsuz bir sekilde entiibe edildi. Anestezi
idamesi %40 O, %60 N,O, %4 desfluran ve 0,04
pg/kg/dakika remifentanil infiizyonu ile saglandu.
Anestezi idamesi boyunca abdominal cilt 1si1s1 33.2-
34.3°C arasi kaydedildi ve hemodinamik instabilite
gelismedi. Intraoperatif kan gazinda metabolik asidozun
devam ettigi goriildii (pH:7.32, PO,: 150mmHg, PCO,:
39.3mmHg, cHCO;: 20.1 mmol/L, BE:-6.1mmol/L).
Anestezi sonlandirilmast  ve ekstiibasyonda sorun
yasanmadi. Hastanin postoperatif normal biyokimya
(BUN:14mg/dl, kreatinin:1.3mg/dl, Na:141mmol/L,
K:4.0mmol/L) degerlerine sahip oldugu goriildii ancak
kan gazinda metabolik asidoz tablosu ise devam
ediyordu (pH:7.28, PO,: 95.6mmHg, PCO,: 38.7mmHg,
cHCOj3: 19.7 mmol/L, BE:-8.1mmol/L).

TARTISMA

Lowe Sendromu g6z, beyin, bobrek basta olmak {izere
multisistem tutulumla giden, X’e bagh resesif kalitilan,
nadir goriilen bir hastaliktir. Neredeyse degismeyen
tablo glokom ve miyotik pupille birliktelik gdsterebilen
konjenital katarakttir. Ilerleyen donmelerde ciddi
aminoasidiiri tabloya eklenebilir(4). Bizim vakamizdaki
hastanin 4 aylikken bilateral katarak nedeniyle g6z
operasyonu ve 2 yas civart baslayan aminoasidiiri
Oykiisii mevcuttu.

Son doénem bobrek yetmezligine kadar gidecek renal
tiibtiler disfonksiyon g¢ocukluk ¢aginda iyice belirgin
hale gelebilir. Bu anda ciddi metabolik asidoz olur.
Hastalarda renal bikarbonat, fosfat, protein, kalsiyum,
glikoz kayiplar1 yasanir. Kalsiyum ve fosfat kaybi
sekonder hiperparatiroidizm tablosu olusturacak kadar
ciddi olabilir. Dogal olarak kemik fraktiirleri bu
hastaligin istenmeyen sonuglarindandir(5). Bu bilgilerle
uyumlu olarak hastamizin mevcut operasyonu gelisen
kemik deformitelerini diizeltmek i¢in gerceklestirildi.

Lowe Sendromunda bikarbonat emiliminin azalmast ile
seyreden proksimal tiibiil disfonksiyonu ana renal
patolojidir (Tip II Renal Tibiiler Asidoz). Kaybedilen
bikarbonata sekonder artan klor sonucu gelisen
hiperkloremik asidoz anestezistin dikkatini en ¢ok
cekmesi gereken  durumlardan biridir (1). Serum
bikarbonat degeri 20 mEq/L civarinda olacak sekilde
replasman yapilmalidir(6). Bizim vakamizda da st
siirda klor diizeyi mevcut olan metabolik asidoz vardi.
Ancak serum bikarbonat degeri 20.1 mEq/L oldugundan
miidahale edilmedi.

Asidoz durumunda dikkat edilmesi gereken bir diger
konu opioid kullanimidir. Asidotik tablo bu ilag
grubunun noniyonize form oranini arttirir. Noniyonize
formu artmis ila¢ kan beyin bariyerini gecip beyine daha
fazla penetre olur. Bunun sonucunda ise sedasyon artar,
hava yolu refleksi daha fazla baskilanir, pulmoner
aspirasyon riski artar. Bunlardan dolayi opioid etkin
minimal dozunda kullanilmali, ekstiibasyon ve sonraki
asamalarda pulmoner aspirasyon agisindan dikkat
edilmelidir(7). Biz vakamizda remifentanili 0,04
pg/kg/dk infiizyon dozunda kullandik ve spontan
solunumun ge¢ gelmesi veya pulmoner aspirasyon gibi
bir durumla karsilasmadik.

Bobrek fonksiyonlart yavas yavas bozulur. Kademeli
kreatinin artig1 dekatlar sonra patolojik diizeye ulasir(8).
Ayrica kardiyak aritmilere neden olabilecek ciddi
hipokalemiler de goriilebilir(11).

Perioperatif donemde yeterli hidrasyonun saglanmasi
anestezi idamesinde metabolik asidozdan korumaya
yardim edebilir. Ayrica periferik sirkiillasyonu bozup
asidoz tablosunu agirlagtirabileceginden hipotermiden
de uzak durulmasi istenen durumdur. Bu da perioperatif
1S1 monitorizasyonunun dnemini géstermektedir(12). Bu
vakadaki hastanin perioperatif abdominal cilt 1sisin1
33.2-34.3°C arasi kaydettik. Intraoperatif dlgiilen kan
gazindaki hafif metabolik asidozun preoperatif Slgiilen
degerlerle uyumlu oldugunu gordiik.

Bu hastalardaki glokom gibi g6z patolojileri de
anestezist agisindan ciddi problemdir. Entiibasyon igin
kullanilan siiksinilkolinin neden oldugu fasikiilasyonlar,
maske ile ventilasyon ve pron pozisyonunda
olusabilecek dogrudan basing, perioperatif valsalva
manevrasi, ekstiibasyon asamasindaki Oksiiriik gibi
durumlar Lowe  Sendromlularda  biiyiik  goz
patolojilerinine neden olabilir. Hiperkarbi ve hipoksinin
de retinal damarlarda yapacagi vazodilatasyonun goze
etkisi unutulmamalidir (3). Entlibasyon icin biz
vakamizda siiksinilkolin yerine atrakiiryum tercih ettik
ve hipoksi wveya hiperkarbiye neden olabilecek
faktorlerden uzak durduk.

Sonug¢ olarak, konjenital katarak, mental yetersizlige
eslik eden hipotoni ve renal tubuler defektlerin ana
tabloyu olusturdugu Lowe Sendromu, bdbrek
yetersizligine kadar gidebilen renal disfonksiyon,
glokom gibi ciddi goz patolojileri nedeniyle anestezistin
asir1 dikkat ve 6zenini gerektiren bir hastaliktir.
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