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Marfan Sendromlu Gebede Anestezi Yonetimi

Anesthesia Management of a Patient with Pregnant Marfan Syndrome
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OZET

Marfan Sendromu (MS) 1/5000 oraninda otozomal dominant gegis
gosteren bir bag doku hastaligidir. Fibrillin-1 (FBN1) geninin
1521 kromozomunda mutasyon vardir. Iskelet sistemi
anormallikleri, lens dislokasyonu, dural ektazi ve aort dilatasyonu
ile karakterizedir. Hastalarin %80’ninde kardiyovaskiiler sistemde
birtakim degisiklikler mevcut olup bunlar; aort dilatasyonu, aort
yetmezIligi, mitral-trikiispit valv prolapsusu ve regiirjitasyonudur.
Major Olim nedenleri arasinda aortik anevrizma riiptiirii ve
diseksiyonu yer alir. Gebelikteki fizyolojik degisiklikler aort
diseksiyonu patogenezi ve progresyonuna katkida bulunmaktadir.

Gebelikte artmis aort kompliyansi ve bunun sonucunda aort
dilatasyonu sézkonusudur. Gebelik ve dogum MS’lu hastalarda
yagami tehdit eden diseksiyonlara yol agar; 6zellikle de aort gap1
40 mm’ den genis ise. MS’lu gebelerde lumbal spinal deformiteler
ve yaygin artrodezisler, epidural ve spinal anestezi bagarisizligini
artirir. Benzer sekilde dural ektaziler dural delinme riskinin
artmasina neden olur. Bu olgu sunumuyla MS’lu gebe kadinda
elektif sezaryen operasyonunda genel anestezi uygulamamizi
sunmay1 amagladik.

Anahtar Kelimeler:
anestezi

Marfan Sendromu, diseksiyon, genel

GIRIiS
Marfan Sendromu (MS), iskelet sistemi anormallikleri
(pektus  deformiteleri, skolyozis), okiiler lens
dislokasyonu, duktal ektazi, progresif aort dilatasyonu

ve aort diseksiyon riski ile karakterize bir bagdoku

hastaligidir  (1,2). MS otozomal dominant gegis
gosteren,  ckstraseliiler — matriksteki  genis  bir
glikoprotein olan FBN-1geninin 15¢21

kromozomundaki mutasyonun neden oldugu hastalik

ABSTRACT

Marfan Syndrome (MS) is a connective tissue disease which
transits in an autosomal dominant pattern with a ratio of 1/5000.
Mutation is commonly localized at 1521 chromosome of
fibrillin-1 (FBN-1) gene. This syndrome is characterized with
skeletal abnormalities, dural ectasia and aortic dilatation. Eighty
percent of the patients suffer from cardiovasculer changes
especially aortic dilatation and insufficiency, mitral-tricuspid
regurgitation and prolapsus. Aortic aneurysm rupture and
dissection are the common reasons of mortality. Physiological
changes during pregnancy can aggravate the pathogenesis and
the prognosis of aortic dissection. Aortic compliance has been
increase during pregnancy causing aortic dilatation. Pregnancy
and labor causes mortal dissections in patients with MS
particularly in patients with an aortic diameter higher than 40
mm. Because of the lumbar spinal deformities and arthrodesis,
the failure of spinal and epidural anesthesia is also common in
pregnant patients with MS. Likewise dural puncture is more
common in presence of dural ectasia. In this report, we aim to
present our general anesthesia practice in a pregnant patient with
MS.
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olup 1/5000 oraninda goriilme insidansina sahiptir (3-
6). MFS’lu kadinlarda gebelikte meydana gelen
fizyolojik degisiklikler, artmis aortik dilatasyon ve aort
(7,8). Gebelik

sirasindaki aortik komplikasyonlarin riski asendan

diseksiyonu riskine neden olur

aortanin boyutlar ile iligkilidir. Aortik ¢ap >40 mm

iizerinde olan kadinlarda gebelik rolatif
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kontrendikasyon olup aortik ¢apt >45 mm ‘nin
iizerinde gebelige baslangic diseksiyon agisindan
yiiksek risk tagir (2). Aort komplikasyonlart igin artmig
risk;  gebelikteki  hormonal ve  hemodinamik
degisikliklerle iligkilidir. Gebelik hipervolemik ve
hiperdinamik bir kardiyovaskiiler duruma yol agar.
Kalp hizi ve stroke voliimdeki artig ile beraber
gestasyonun 32. haftalarinda kardiyak output %30-50
‘nin izerinde artar (9,10). B2 adrenerjik reseptor
antagonizmasi  sonucunda uterin kontraksiyonlara
neden olmasina ragmen [-blokérler arteryal duvar
stresini azalttigi igin standart tedavide kullanilir. MS’Iu
hastalarda verilen Landiolol kisa etkili selektif Beta-1
adrenerjik reseptor antagonisti olup sezaryen
operasyonlarimdaki hemodinamik degisiklikleri
stabilleyerek diseksiyon gelisimini 6nler (11). Dural
ektazi MS’lu hastalarin  %60-90’mmda mevcuttur
(12,13). Noroaksiyel anestezi hem hemodinamik
dalgalanmalar1 (sempatik blok nedeniyle hipotansiyon
ve bradikardi) dengede tutmak acisindan sikintili olup,
hem de dural kesedeki balonlasmanin bos hacmini
artirmasindan dolayr anatomiyi bozarak bu islemi
zorlastirmaktadir. Bu durum ise en iyi anestezi teknigi
konusunda anestezisti diisiindiirmektedir (12,14). Biz
bu olgu sunumuyla MS’lu gebedeki elektif sezaryen
vakasinda yapilan genel anestezi teknigini literatiirler

esliginde tartisarak sunmay1 amacladik.

OLGU

23 yasinda, 58 kg agirliginda ve 175 cm boyundaki 38
haftalik gebeye Kadin Dogum Boliimii tarafindan
elektif sezaryen operasyonu planlandi. Hastanin
hikayesinde ilk gebeligi oldugu, daha Once anestezi
almadig1, supraventrikiiler tasikardi (SVT) tanisi ile dig
merkezde  takiplerinin  oldugu, 2008 yilinda
Radyofrekans Ablasyon (RFA) yapildigi, 2010 yilinda
ise Koroner Anjiografi (KAG) yapildigi ve normal
oldugu oOgrenilmistir. Gebelikteki takiplerinde Kadin

Dogum ve Kardiyoloji boliimii tarafindan 28.
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haftasinda MS tanist almistir. Bu haftadan itibaren, f-
blokdér (Beloc 25 mg tablet 1x1) tedaviye baslanan
hastanin preoperatif ekokardiyografisinde; aort kapagi
trikiispitli, mitral valv prolapsusu, 1. derece mitral
yetmezligi, mitral kapakta miksomatdz degisiklikleri
mevcuttu. Asendan aorta normal smrlarda, siniis
valsalva 3 cm idi. Fizik muayenesinde alt ve iist
ekstremite  boylart  normalden  uzun, eklem
hipermobilitesi 6zellikle de el bileklerinde mevcut olup
el bilekleri 90 derece extansiyona gelebilmekteydi
(Resim 1). Asimetrik pectus deformitesi vardi; sol
sternum ve alttaki kosta kartilajlarinda arkaya dogru
¢okme mevcuttu. Sol sternumun alt yarist etkilenmisti

(Resim 2).

Mallampatisi grade Il olan hastanin boyun extansiyon
ve fleksiyonunda kisitlilik yoktu. 8 saat siiren acligi
takiben premedikasyon uygulanmadan operasyon
odasma alman hastaya Kalp hizi, periferik oksijen
satlirasyonu (SpO2) monitorizasyonu yapildi. Her iki el
iizerinden 18 ve 20 gauge intraket ile intravendz (iv)
damar yollar1 agilarak 8 ml/kg Ringer laktat soliisyonu
20 dakikada infiize edildi. Sol radial arter
kateterizasyonu  agilarak arteryal kan  basinci
monitdrizasyonu uygulandi. Preoperatif kan basinci:
130/75, kalp hzi: 83/dk ve Sp0::%98 olarak
kaydedildi. Intraoperatif ve postoperatif hemodinamik
instabilitenin dnlenmesi agisindan hastaya 0.02—-0.08
pg/kg/h’ den esmolol (Brevibloc Premiks 10mg/mL,

Eczacibasi-Baxter, Istanbul) infiizyonu baslandi.

Zor havayolu i¢in gerekli biitiin ekipmanlar ve
fiberoptik laringoskopi hazirlig1 yapildi. Biitiin cerrahi
hazirliklarin =~ tamamlanmasindan  sonra  Propofol
(2mg/kg) iv, Rokiironyum bromiir (1mg/kg) iv
indiiksiyon yapilarak krikoid basi ile 90. saniyede 2.
denemede stile ile entiibe edildi. Cerrahi bagladiktan
3,5 dk sonra APGAR skalas1 1. dk’da 9, 5. dk’da 10
olan kiz bebek dogurtuldu. Bebek c¢iktiktan sonra,
Fentanil (2mcg/kg) iv yapilarak, anestezi idamesi %45-

55 02-hava ve % 2 Sevoflurane ile saglandi.
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Resim 1: El bilegi laksitesi

Resim 2: Pectus Karinatum deformitesi
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Intraoperatif arteriyel basinglar1  110/70 mmHg
diizeyinde tutalacak sekilde Esmolol infiizyonu ile
ozellikle entlibasyon ve ekstiibasyondaki hemodinamik
dalgalanmalar onlendi. 35 dakika siiren operasyon
boyunca 70 mg iv rokuronyum bromiir yapilan hastaya
operasyon bitiminde iv 4 mg/kg sugammadeks
yapilarak 180 sn sonra ekstiibe edildi. Ekstiibasyon
sonrasi hasta basmi1 5 saniyeden fazla yukarida
tutabiliyor,  spontan  gdzlerini  agabiliyor  ve
kooperasyon  kurabiliyordu. Hasta  operasyonun

ardindan sorunsuz bir sekilde servise alindi.

TARTISMA

1896 yilinda, Antoine-Bernard, Paris Tip Cemiyeti
yillik toplantisinda Marfan adiyla yeni bir bag dokusu
hastaligr sunmustur. Uzun ince ekstremiteleri olan 5
yaginda bir kiz ¢ocugunun klinik hikéyesini
tanimlamigtir. Bu tanimlamadan sonra lens ektopisi ve
aort dilatasyonu da eklenerek bu klinik 1914 yilinda
MS olarak adlandirilmistir. 1931 yilinda ise otozomal
dominant olarak kalitsal geg¢is goésterdigi bulunmustur.
Bentall ve De Bono 1968 yilinda aort dilatasyonunun
cerrahi tedavisindeki aort replasmani i¢in “Bentall”
prosediiriinii  gelistirmiglerdir. MS, diger bag doku
hastaliklar1 ile klinik ve fenotipik agidan benzerlik
gosterebildiginden bu hastalarin  teshisi  Ghent
Kriterlerine (Tablo 1) goére yapilmalidir; bu da ¢oklu
organ sistemleri acisindan kapsamlt bir klinik
degerlendirme gerektirir (15,20). Ghent Kriterlerine
gdre MS tanisi icin sistemlerin en az ikisinde major
bulgular olmali ve iiglincii bir sistem de tutulmus
olmalidir (20). Bizim hastamizda toraks deformitesi,
hipermobil ve hiperlaksite eklemler, karinda strialar,
mitral valv prolapsusu, 1. derece mitral yetmezligi ve
mitral kapakta miksomatdz degisiklikleri mevcuttu.
FBN-1 mutasyonu da genetik aragtirmada pozitif

olarak bulunmustu.
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Gebelikteki fizyolojik degisiklikler aort diseksiyonu
patogenezi ve progresyonuna katkida bulunmaktadir.
Bu degisikliklerin en 6nemlileri artmis kan hacmi, kalp
hiz1 ve kan basmcidir. Gebedeki artmis dstrojen de aort
bag doku giiciiniin azalmasma etkili faktorler
arasindadir. Ozellikle artan ¢apa sahip ¢ikan aort, aort
veya orta mitral kapak lezyonlar1 olanlarda gebelik
tavsiye edilmez. Ote yandan, aort cap1 40-45 mm’den
az olanlarda gebelik giivenlidir. Normal tansiyonlara
sahip MS’lu gebelerin antihipertansif ilag alimi her ne
kadar tartismali ise de yiiksek riskli hastalarda 6zellikle
tiglincii trimestride ilag kullanimi makul olabilir [11].
B-bloker tedavi uterus kontraksiyonlarina sekonder
dogum agrisimi indiikleyebilir fakat bu tedavi
yoklugunda aort dilatasyonunun progresif kotiilesmesi
meydana gelir. Gebeligin bag dokuya etkilerinden ve
artmig kardiyak output iligkili aort duvar basisindan
dolay1 aort dilatasyonu siirecini hizlandirir (16). Bizim
hastamizin aort kapagi trikiispitli, mitral valv
prolapsusu, 1. derece mitral yetmezligi ve mitral
kapakta miksomatdz degisiklikleri mevcuttu. Asendan
aorta normal simirlardaydi ve siniis valsalva 3 cm idi.
28. haftasinda baglanan B-bloker tedavi ile tansiyonlari
normal sinirlarda seyreden hasta operasyon sabahina

kadar ilacin1 almisti.

MS’lu hastalarda anestezi ve analjezi se¢imi agisindan
ideal bir teknik tanimlanmamugtir. Lumbal spinal
deformiteler ve artrodezler basarili epidural kateter ve
spinal igne yerlesimlerini zorlastirabilir. Dural ektazi
(dural kanalin genislemesi) ise MS’lu hastalarin %60-
90’ninda mevcuttur (13,17). Dural ektazinin olmasi,
dogum analjezisi ve basarisiz spinal blok sonrasi
takilan epidural kateter sirasinda artmis dural delinme
riski ile iligkilidir (16). Dural ektazi MS’lu hastalarda
%41 oraninda da asemptomatik bulunmustur (18).
Ektazik bolgenin radyolojik olarak konformasyonu
anestezi  yOnetiminin  planlanmasinda  oldukca
onemlidir (12). Bizim hastamizin onam vermemesi

sebebiyle magnetik rezonans goériintilleme yapilamadi.
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Tablo 1: Ghent Kriterleri
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MAJOR KRITERLER MINOR KRITERLER
ISKELET SiSTEMi Pektus karinatum Pektus ekskavatum (orta)
Pektus ekskavatum (cerrahi) Hipermobil eklemler
Anormal kol mesafesi / uzunluk Cok sayida dis ile yiiksek damak
orant Tipik yiiz goriiniimii
Bilek bagparmak isareti
Artmis skolyoz ve spondilolistezis
Azalmis dirsek ekstansiyonu
Medial malleolusun medial ¢ikigi
Asetabular protriizyon
OKULER SiSTEM - Artmis globe uzunlugu
- Iris ve siliyer adale hipoplazisi
KARDIYOVASKULER Asendan aort dilatasyonu £ AY™* MKP! £ MY€
SISTEM Valsalva siniis tutulumu Pulmoner  arterin  dilatasyonu  +
Stanford Tip A aort diseksiyonu pulmoner darlik (< 40 yas)
Kalsifiye mitral annulus (< 40 yas)
Abdominal veya desendan aortada
anevrizma/diseksiyon (< 50 yas)
PULMONER SiSTEM - Spontan pnémotoraks
DERI - Apikal blebler
- Stria (gebelik +)
DURA Dural ektazi Tekrarlayan ve insizyonel herniasyon
GENETIK Fibrillin-1 mutasyonu -

DNA haplotipinin kalitimi1 ailesel
MS ile iligkilidir

*AY: Aort yetmezligi; “MKP: Mitral kapak prolapsusu;*MY: Mitral yetmezlik

Genel anestezi sirasindaki laringoskopi ve cerrahiye
hemodinamik yanit aort kokii i¢in Onemli bir stres
faktoriidiir. Bu nedenle hastalar operasyon giiniine
kadar B-blokor tedavisini almahdirlar (11). Bizim
hastamiz B-blokor tedavisini operasyon sabahina kadar
almistir.  Genel anestezinin bir avantaji da akut
diseksiyon ve acil kardiak cerrahi gerekmesi
durumunda havayolunun korunabilmesidir. Diger bir
diisiince ise inhalasyon ajanlarmin potansiyel olarak
kardiak ejeksiyonu azaltmasi ve diseksiyon riskini

azaltmasidir. Genel anestezinin dezavantaji ise uygun

farmakoloji ile Onlenemeyen hayati tehdit eden
entlibasyona hipertansif yanittir. Basarisiz entiibasyon
ve aspirasyon riski de diger dezavantajlardandir.
Onceden dikkatli bir havayolu muayenesi ve krikoid
bast ile bu durum en aza indirilebilir (19). Bizim
hastamizda genel anestezinin yaratacagi hemodinamik
degisikliklerde indiiksiyon oncesinde arter
monitorizasyonu i¢in radial arter kaniilasyonu
yapilmistir ve kan basinci-kalp hizindaki degisiklikleri
minimize etmek amaciyla preoperatif esmolol

inflizyonu baslanmustir.
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Sonug olarak MS’lu gebelerde fertilizasyonla beraber
sik ve yakin takip, erken B-blokér tedaviye baslanmasi
ve seri ekokardiyografik degerlendirme ile gebelik
boyunca  hemodinamik istikrarin saglanmasi
miimkiindiir. Multidispliner bir yaklasim ile kar-zarar
oran1 ve hastanin tibbi durumu g6z Oniinde
bulundurularak en az hemodinamik etkilenmenin
olacagi dogum sekli belirlenmelidir. Hedef, en uygun

analjezi ve anestezi secimi ile aort kokii stresinden ve

hemodinamik dengesizlikten kaginma olmalidir.
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