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Oz

Spinal muskiiler atrofi (SMA); ¢cogunlukla otozomal resesif gegisli, 1/10.000 siklikta goriilen, spinal kord 6n boynuz
hiicreleri ve beyin sap1 motor nukleuslarinin dejenerasyonu sonucu olusan kalitsal bir hastaliktir. Hastalik klinik olarak
alt ekstremitelerin proksimal kas gii¢siizliigiinden, disfaji ve solunum yetmezligine kadar ilerleyebilen bir seyir
gosterebilmektedir. Bu hastalarin anestezi uygulamalari; zor havayolu yonetimi, ndromiiskiiler bloke edici ajanlara
karst asir1 duyarlilik, kas gligsiizliigii ve respiratuar kapasitedeki bozukluk nedeniyle genellikle zordur. Bu olgu
sunumunda; femur fraktiirii nedeniyle cerrahi gegirecek Tip 3 SMA’l1 bir hastaya anestezi ve postoperatif analjezi
amaciyla basarili bir kombine spinal-epidural anestezi uygulamasinin sunulmas: amaglandi.

Anahtar kelimeler: Spinal muskuler atrofi, Kas hastaliklar1, Rejyonel anestezi

Abstract

Spinal muscular atrophy (SMA); it is an inherited disease with mostly autosomal recessive inheritance, seen with a
frequency of 1/10000, resulting from degeneration of spinal cord anterior horn cells and brainstem motor nuclei.
Clinically, the disease can progress from proximal muscle weakness of the lower extremities to dysphagia and
respiratory failure. Anesthesia applications of these patients; difficult airway management is often difficult due to
hypersensitivity to neuromuscular blocking agents, muscle weakness and impaired respiratory capacity. In this case
report; It was aimed to present a successful combined spinal-epidural anesthesia for anesthesia and postoperative
analgesia to a patient with Type 3 SMA who will undergo surgery for a femur fracture.

Keywords: Muscle diseases, Regional anesthesia, Spinal musculer atrophy.

1. Giris SMA ortaya ¢ikis yasina ve kas gilicsiizliiglinlin siddetine
Spinal muskiiler atrofi (SMA), cogunlukla otozomal gdre dort alt tipe ayrilir. Siddetli formu olan Tip 1 SMA
resesif gegisli, 1/10.000 siklikta goriilen, spinal kord 6n  ( Werding - Hoffmann hastaligi) hayatin ilk alt1 ay1 icinde
boynuz hiicreleri ve beyin sapit motor nukleuslarinin  ciddi solunum sikintisi ve hipotoni ile bulgu verir ve
dejenerasyonu sonucu olusan kalitsal bir hastaliktir [1].  hastalar giderek ilerleyen solunum yetersizligi nedeniyle
Nadiren X’e bagli resesif veya otozomal dominant gecis  ilk 2 yilda kaybedilir. Tip 2 SMA, dogum sonras1 6 - 18
gosteren formlarda da goriilebilir. Semptomlar simetrik,  aylar arasinda baglar ve Tip 1°deki kadar hizli bir klinik
progresif ve daha c¢ok proksimal kas gruplarmin  kotiilesme gostermez. Tip 3 SMA (Kugelberg -
glicsiizliigi ile karakterizedir [1,2]. Welander) gocukluk ¢cagi SMA’s1 olarak da bilinir, 18.
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aydan sonra siklikla yiiriime giicliigii ile ortaya cikar ve
bu tipte yasam siiresinde kisalma genellikle goriilmez.
Tip 4 SMA ise yetiskin cagda baglar [3]. SMA
hastalarinin  siddetli durumlar disinda duyusal sinir
fonksiyonlar1 normaldir [4]. Hastalarin entellektiiel ve
biligsel iglevleri korunmustur [2].

Bu olgu sunumunda, SMA Tip 3 tanisi olan bir hastada
gelisen femur fraktiirii nedeniyle uygulanacak cerrahiye
anestezik  agidan  yaklasgimin  degerlendirilmesi
amagclandi.

2. Olgu Sunumu

38 yasinda, 65 kg kadin hasta, femur saft fraktiirii
nedeniyle operasyonu planlandigi i¢in ortopedi klinigine
yatirildi. Onami alinan hastanin 6ykiisiinde 12 yasinda
ylriime bozuklugu nedeniyle doktora basvurdugu ve
yapilan kas biyopsisi ile SMA Tip 3 tamisi aldigi
Ogrenildi. Hastanin Oykiisiinde; anne ve baba arasinda
akrabalik bulunmuyordu ve ek baska bir hastalig1 yoktu.
SMA i¢in herhangi bir ila¢ kullanim1 mevcut degildi.
Yapilan fizik muayenede; hastanin st ekstremite kas
giiclinlin 4/5, alt ekstremite kas giiciiniin 3/5 oldugu,
destekle  yiirlidiigii ve omurga deformitesinin
bulunmadig1 gozlendi. Hastanin sfinkter tonusu, yutma,
solunum ve kardiyak fonksiyonlar1 normal olarak
kaydedildi. Yapilan laboratuvar tetkiklerinin normal
siirlarda oldugu gozlendi.

Hastaya operasyon sirasindaki anestezi yontemi olarak
kombine spinal-epidural anestezi planlandi. Operasyon
odasina alman hastanin  kan basinct  (KB),
elektrokardiyogrami (EKG), kalp atim hizi (KAH),
periferik oksijen satiirasyonu (SpO;), end tidal
karbondioksit (ETCO;) degeri ve viicut 1sis1 monitdrize
edildi. Hastaya yiiz maskesi ile 5 litre/dakika’dan (L/dk)
oksijen destegi saglandi. Intravendz (IV) erisim
saglandiktan sonra premedikasyon i¢in hastaya lmg
midazolom 1V olarak verildi. Sonra hastaya lateral
dekiibit pozisyonu verilerek L4-L5 intervertebral
araligindan ‘Espocan’ (Braun/Germany) setindeki 18 G
Tuohy ignesiyle direng kaybi yontemiyle epidural
mesafeye girildi. Setin 27 G Quincke spinal ignesi ile
Tuohy ignesinin i¢inden ve arka yiiziindeki spinal igne
deliginden gegerek subaraknoid mesafeye girildi. Beyin
omurilik stvist  (BOS) akist  goriildiikten sonra
subaraknoid alana 7,5 mg % 0,5’lik hiperbarik
bupivakain uygulandi ve igne geri ¢ekildi. Epidural
kateter kraniyale yonlendirilmis sekilde epidural aralikta
5¢cm ilerletildi ve yerlestirildi. Hasta 10 dk boyunca
lateral dekiibit pozisyonda bekletildikten sonra supin
pozisyona  alindi.  Supin  pozisyonda  yapilan
muayenesinde duyusal blok ‘pinprick’ testiyle T10
diizeyindeydi ve motor blok ise Bromage skalasina gore
3 idi. Blok diizeyinin yeterli olduguna karar verildikten
sonra cerrahiye izin verildi. Operasyon yaklagik 60 dk
stirdii ve supine pozisyonda devam etti. Cerrahi siiresince
herhangi bir komplikasyon yasanmadi, hastanin
hemodinamisi ( kan basinci, kalp atim hiz1 ve oksijen
satiirasyonu ) stabil seyretti. Hasta operasyondan sonra

30 dk PACU (postanestezik bakim {initesi) da takip edildi
ve vital bulgularinin stabil olmasi iizerine servise taburcu
edildi. Servis takibinde postoperatif yaklagik 90. dk’da
motor blogu sona eren hastaya epidural kateterden hasta
kontrollii  analjezi (PCA) cihazt ile hastane
protokoliimiize uygun dozlarda bupivakain - fentanyl
inflizyonu baslandi ve 24 saat infiizyon devam etti.
Postoperatif 24. saatinde VAS (visual analog scale) 3
olmasi iizerine epidural kateteri ¢ekilen hastada herhangi
bir nodrolojik komplikasyon yasanmadi. Hasta
postoperatif 5. giinde evine taburcu edildi.

3. Tartisma

SMA’I1 hastalara tani testleri, kas biyopsileri veya cerrahi
operasyonlar icin anestezi uygulamalari
gerekebilmektedir. Cerrahi operasyonlar da siklikla
osteotomi, tendon gevsetme ve spinal enstriimantasyon
gibi ortopedik girisimlerdir [5]. Bu hasta grubunda
standart bir anestezi yontemi bulunmamaktadir. SMA’l1
hastalarin cerrahilerinde genel anestezi veya rejyonal
anestezi yontemleri segilebilir. Anestezi ydnetimine
karar verilirken hastalarin postoperatif agr1 tedavileri de
planlanmalidir. Ciinkii postoperatif agr1 iyi yonetilmezse
komplikasyonlara ve uzun siireli rehabilatasyona neden
olur (6). Anesteziye bagh olusabilecek riskler SMA’nin
tipleri arasinda ciddi farkliliklar gostermektedir. Bu
risklerden bazilari; havayolu yonetiminde zorluklar,
postoperatif yogun bakim ihtiyacina yol agabilen
solunum yetmezligi, gastro6zofageal refli ve kas
gevsetici  kullanimindaki ~ kisitlamalar  seklinde
siralanabilir [6].

SMA’l1 hastalarda 6nemli anestezik problem havayolu
kontrolii ve zor entiibasyondur. Gegirilmis spinal cerrahi
ile eklem kontraktiirlerinin varligi servikal vertebranin
simirlit  hareket etmesine neden olmaktadir. Agiz
acikligmin azalmasi, yasmn ilerlemesi ile paralellik
gosterip mandibular eklemin ankilozuna sekonder
olusabilmektedir. Ozellikle SMA Tip 2 hastalarinda % 30
oraninda agiz acikliginda giigliik oldugu ve ilerleyen
yaslarda bu oranin % 80’e kadar yiikselebilecegi tespit
edilmistir [7]. SMA’l1 olgularda entiibasyon giicliigi
nedeniyle Olime kadar varabilen komplikasyonlarin
yasanabildigi bildirilmigtir [8]. Zor entiibasyon oldugu
diisiiniilen SMA’ll olgularda laringeal maske (LMA),
fiberoptik entiibasyon, retrograd entiibasyon ve video
laringoskop basar1 ile uygulanmistir [6]. LMA
kullanildiginda, 6zellikle SMA Tip 1 ve 2 olgularinda sik
goriilen gastroozofageal reflii agisindan  dikkatli
olunmalidir [5].

SMA’11 hastalarmin solunum fonksiyonlarinda ilerleyen
kotiilesme ve dispne yaygin olarak goriilebilmektedir.
Inspiratuar kaslardaki zayiflik solunum yetmezligine
sebep olabilirken, ekspiratuar kaslardaki zayiflik ise
yetersiz Oksiirme ve sekresyon atilimi sonucu kronik
atelektaziye sebep olabilir [9]. Siddetli omurga
deformitelerinin  varliginda da c¢esitli derecelerde
restriktif akciger hastaligi mevcut olabilir. Omurga
deformitelerinin siklikla eslik ettigi olgularin yaklasik %
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20’sinde kraniyal sinirlerin (V, VII, IX, XI1) tutulumuyla
bulbar disfonksiyon ve disfaji gelismektedir [10]. Bu
hastalarda solunum rezervi azalmis ve solunum
fonksiyonlar1 bazal diizeyde kalmigtir. Bu tiir hastalarin
postoperatif donemde yogun bakim iinitesinde takip
ihtiyaci olabilir. Kiiciik cerrahi girisimlerden sonra bile
hastanede uzun yatis siireleri gerekebildigi bildirilmistir
[5].

SMA’ll olgularin genel anestezi uygulamalarinda,
entiibasyon giicliigii ve kas gevsetici kullanimia bagh
sik karsilasilan uzamis solunum yetmezligi problemi i¢in
kullanilacak ilaglarda bir netlik yoktur [11]. Anestezik
ajanlardan dikkat edilmesi gerekenler opioidler ve
néromuskuler blokerlerdir [5]. SMA olgularinda
noromiiskiiller kavsaktaki asetilkolin  miktarindaki
azalma, kolinasetiltransferaz ve asetilkolinesteraz
sekresyonunda azalmaya neden olur. Bu da non-
depolarizan kas gevsetici ajanlara kars1 asir1 duyarliliga
ve etkilerinin uzamasina neden olur [12]. Siiksinilkolin
kullanimi rabdomiyolizis ve hiperpotasemiye neden
olabilir. Ancak bu hasta grubunda siiksinilkolin
kullanimma bagli hiperkalemi veya farkli yan etki
bildirilmemistir [13]. Tim opioidler perioperatif
donemde SMA olgularinda kullanilmistir. Postoperatif
analjezi amacli opioid kullanimlarinda hastalar solunum
rezervlerinin  kisitlh  olmasi  nedeniyle solunum
depresyonu acisindan yakin izlenmelidir. Kisa etkili
opioid ajanlarin kullanimi SMA’l1 hastalar i¢in daha
uygun bir secenektir [5].

Habib ve ark. SMA’11 hastalarin anestezi indiiksiyonunda
endotrakeal entiibasyonu i¢in propofol+alfentanil
kombinasyonunun alternatif bir yontem olabilecegini
vurgulamiglardir [14]. Neumann ve ark. ise anatomik
malformasyonlar ve kontraktiirler nedeniyle entiibasyon
giicligii (Mallampati 4, agiz a¢ikligi 12 mm) bulunan Tip
3 SMA’li bir gebede kas gevsetici kullanmadan
deksmedetomidin inflizyonu ile fiberoptik entiibasyon
uygulanan bir hastay1 bildirmislerdir [11].

SMA hastalarinda otonomik disfonksiyon gdézlenmedigi
i¢in, rejyonal anestezi nedeniyle olusabilecek sempatik
bloga bagli kan basincindaki degisiklikler diger
noromiiskiiler hastaliklara gore daha kolay kontrol altina
alnabilir  [12]. SMA tamili olgularin  anestezi
yonetiminde Onerilen bir kilavuz bulunmamaktadir.
Anesteziye bagli komplikasyonlar hastaligin kendi alt
gruplart arasinda 6nemli farkliliklar gosterebilmektedir.
Bunun yani sira SMA'll hastalarin entellektiiel ve
duygusal kapasitelerinin normal oldugu perioperatif

degerlendirme yapilirken akilda tutulmalidir.

Olgumuzda, omurga deformitesi bulunmadigi igin
rejyonel anestezi uygulamasinin bagarili olacagimi
diistindiik. SMA’l1 olgularin anestezi uygulamalarinda
rejyonal anestezi Se¢imi; bu hastalarin hava yolu
yonetimindeki zorluklardan, preoperatif ve postoperatif

solunumsal problemlerden ve anestezik ilaglara karsi
ongoriilemeyen yanitlardan kaginilmasi gibi avantajlar
saglar.

Bu olgu sunumunda; SMA’li ve femur cerrahisi
gecirecek bir hastada kombine spinal-epidural anestezi
yonteminin perioperatif anestezi ve postoperatif analjezi
icin basartyla kullanilabilecegini vurgulamak istedik.
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