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Özet
Myotonik Distrofilerde, kas güçsüzlüğü, solunumsal ve kardiyak fonksiyonların etkilenmesi ve malign hipertermi ve rabdomiyoliz gibi
potansiyel perioperatif komplikasyonlar görülebilmesi nedeniyle anestezi yönetimi önemlidir. Bu olguda, akut ileus nedeniyle cerrahi
girişim planlanan Myotonik Distrofi’li hastaya uyguladığımız propofol ile total intravenöz anestezi yönetimini sunmayı amaçladık. Bu
olgularda inhalasyon anestezikleri ve kas gevşeticilerden kaçınılması gerektiği ve propofol ile total intravenöz anestezi uygulamasının
güvenli bir alternatif olabileceğini düşünmekteyiz.
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Abstract
Myotonic Dystrophy is important from anesthetic point of view, because patients may have muscle weakness, respiratory, cardiac
involvement,  malignant hyperthermia and rabdomyolis can be precipitated. In the present report we described total intravenous anesthesia
management for a patient with a myotonic dystrophy  who underwent acute ileus. It was thought that inhalation agents and neuromuscular
blockers must be avoided in these patients and total intravenous anesthesia with propofol can be a safe alternative technique.
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Giriş
Myotonik Distrofi (MD); otozomal dominant enzim
kusurları sonucunda gelişen kas dokusunun tutulması ile
karakterize orta yaş dönemine sıklıkla tanı  konulan bir
hastalık olarak tanımlanmaktadır. MD, erken dönemde
alt ekstremitelerden başlayıp üst ekstremitelere yayılan
kas güçsüzlüğü, psödohipertrofiler, lordoz artışı ve efor
güçlüğü ile seyreder. İlerleyen yaşlarda atrofilerin ön
planda olduğu kalp tutulumu, solunum yolu
enfeksiyonları, beslenme eksikliği nedeni ile hastalar
kaybedilmektedir (1).

Malign hipertermi (MH); kalsiyumu regüle eden
proteinlerin mutasyonu sonucu gelişen, otozomal
dominant geçişli kasın farmakogenetik metabolik bir
hastalığıdır. Asidoz, hipertermi, kas rijiditesi,
rabdomiyoliz ile karakterize klinik tablo ile seyreder (2).

Bu olguda, akut ileus nedeniyle opere edilmesi
planlanan MD’li hastanın anestezi yönetimini sunmayı
amaçladık.

Olgu Sunumu
49 yaşında, 56 kg ağırlığında erkek hasta 15 yıl önce
MD tanısı almış ve son beş yıldır yatalak hale gelmiş. 10
yıl öncede kolon kanseri nedeniyle opere edilmiş. Akut
ileus tanısıyla operasyon odasına alınan hastanın
muayenesinde alt ve üst ekstremite kasları atrofik ve
motor kayıp (%90) ve yutma zorluğu mevcuttu,
kunduracı göğüs yapısına sahip olan hastanın skalpte
vitiligosu mevcuttu. Nörolojik muayenesinde; bilinci
açık, oryante ve koopere olan hastanın derin tendon
refleksleri bilateral yoktu. Laboratuar bulguları, kan gazı
ve ekokardiyografisi ile solunum fonksiyon testleri

normaldi. Premedikasyon yapılmadan operasyon
odasına alınan hastaya elektrokardiyografi (EKG),
periferik oksijen satürasyon (SpO2), non invazif kan
basıncı, bispektral indeks (BİS) ve ısı monitorizasyonu
uygulandı. Operasyon öncesi kan basıncı 136/95
mmHg, nabız 74 atım/dakika, SpO2 %100 ve BİS 99
olarak ölçüldü. Anestezi indüksiyonu; 3 mg/kg
propofol ve 1 µg/kg remifentanil ile yapıldı. Kas
gevşetici yapılmayan hasta entübe edildi. Anestezi
idamesinde propofol infüzyonu BİS değeri 40-60
arasında tutulacak şekilde 4-10 mg/kg/saat arasında,
remifentanil infüzyonu ise hemodinamik parametrelere
göre 0.25-0.5 µg/kg/dk olacak şekilde total intravenöz
anestezi (TİVA) uygulandı.  % 50 O2-hava ile 4
L/dakika taze gaz akışı sağlanarak ventilasyon sağlandı.
Nazogastrik sonda takılıp serbest drenaja alındı.
Hastanın dominant olmayan eline radiyal arter kanülü
ve sağ internal juguler vene santral venöz kateter
yerleştirilerek monitörize edildi. Hastaya ek kas
gevşetici kullanılmadı. 9 saat süren operasyon boyunca
sıcak hava üflemeli battaniye ile ısıtılan hastanın vücut
ısısı, özefagus probuyla takip edilerek, 36.4 ile 37.2 0C
arasında tutuldu. Operasyon süresince hastanın vital
bulguları stabil seyretti. Hasta operasyon bitimi entübe
olarak cerrahi yoğun bakım ünitesine alındı ve
postoperatif  2. saatte ekstübe edildi.

Tartışma
Anestezi indüksiyonunda kullanılan intravenöz
ajanların myotoniye neden olduğu bilinmektedir.
Propofol indüksiyon ve idamede başarılı şekilde
kullanılmış ve tercih edilmiştir (3). Ayrıca, MD
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olgularının anestezi uygulamalarında süksinilkolin ve
halojenli inhalasyon anestezikleri MH’yi tetikleyebilir.
Tüm inhalasyon anestezikleri klinik ve deneysel olarak
eğilimli hastalar veya deney hayvanlarında MH’ yi
başlatabilmektedir (4). Son derece hızlı ve ilerleyici
seyreden, mortalitesi yüksek olan bu tablodan kaçınmak
için özellikle tetikleyici ilaçlardan uzak durmak gerekir.
Depolarizan kas gevşetici olan süksinilkolin,
rabdomiyoliz ve hiperkalemiyi arttırarak kardiyak
arreste veya MH’yi gelişimine yol açabileceğinden
kaçınılmalıdır (2).

MD olgularında intravenöz anesteziklerin kullanımına
bağlı rabdomiyoliz, MH gibi komplikasyonlara
rastlanmamıştır. MD hastalarında propofol infüzyonu ile
genel anestezi uygulamalarının rabdomiyoliz, MH gibi
sorunlar gelişmesi açısından inhalasyon anesteziklerine
göre güvenli bir alternatif olduğunu belirtilmiştir (5).
Olgumuzda kesinleşmiş MD tanısı olması nedeniyle
anestezi indüksiyon ve idamesinde intravenöz
anesteziklerden propofol tercih edilmiştir. Perioperatif
dönemde hemodinamik stabilite sağlanmıştır. Propofol
ve remifentanil gibi kısa etki süreli ajanlar
kullanıldığında anestezik ilaçların titrasyonu ve yeterli
anestezi derinliğinin sağlanması amacıyla BİS
monitorizasyonu önerilmektedir. Propofol-remifentanil
ile TİVA uyguladığımız ve anestezi derinliğini BİS ile
kontrol ettiğimiz MD’li hastada 9 saat süren operasyon
boyunca problemle karşılaşmadık.

MD hastalarında solunum ve kalp kaslarını içeren çizgili
kas harabiyetine bağlı olarak solunum ve kalp
yetmezliği bulguları görülmektedir. Perioperatif
dönemde kardiyopulmoner rezervlerin azalması
nedeniyle hemodinamik instabilite gelişebilir (6). Ancak
olgumuzun preoperatif değerlendirmesinde
kardiyopulmoner sistemle ilgili bir patoloji saptanmamış
ve anestezi uygulamasında ek bir sorun gözlenmemiştir.
MD’li hastalar yeterli kas gücü dönüşü ve postoperatif
ağrı kontrolü sağlandıktan sonra ekstübe edilmelidir.
Postoperatif dönemde ise yakın hemodinamik ve
solunum takibi yapılmalıdır.

Sonuç olarak; MD olgularının anestezi uygulamaları;
gerek kas güçsüzlüğü ve nondepolarizan kas
gevşeticilere duyarlılık artışı, gerekse depolarizan kas
gevşetici ve inhalasyon anesteziklerinin MH’yi
tetikleyebilmesi nedeniyle yakın gözlem ve önlem
alınması gerekmektedir. Bu olgularda inhalasyon
anestezikleri ve kas gevşeticilerden kaçınılması
gerektiği ve propofol ile total intravenöz anestezi
uygulamasının bu açıdan güvenli bir alternatif olacağı
kanaatindeyiz.
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