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Ozet

Mukopolisakkaridozlar (MPS), glikoz amino
glikanlarin (GAG) birikmesinden kaynaklanan
kalitsal lizozomal depo hastaliklaridir. MPS’de
GAG yikiminda gorev alan enzimlerde eksiklik
goriiliir. GAG'lar parcalanamazsa, hiicrede
birikerek sonunda hiicre, doku ve organ hasarina
yol agar. Ayrica bu hastalarda havayolunda GAG
birikimi havayolu yonetimi igin ¢esitli zorluklar
olusturabilir. Biz bu olgu sunumunda 10 yasinda
umblikal herni ve siinnet operasyonu olan hastada
anestezi yonetimimizi sunduk.

Anahtar Kelimeler: Anestezi, entiibasyon,
mukopolisakkaridozlar.

Abstract

Mucopolysaccharidoses (MPS) are inherited
lysosomal storage diseases caused by the
accumulation of glycosaminoglycans (GAG).
Enzyme deficiencies involved in GAG
degradation are seen in MPS. If GAGs are not
broken down, they accumulate in the cell,
eventually leading to cell, tissue and organ
damage. In addition, the accumulation of GAG in
the airway may create various difficulties for
airway management of these patients. In this case
report, we presented our anesthesia management
of the 10 year old patient who had umbilical
hernia and circumcision operation.
Keywords: Anesthesia, intubation,
mucopolysaccharidoses.
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Giris
Mukopolisakkaridozlar (MPS),
glikozaminoglikan (GAG)

metabolizmasinda yer alan farkli lizozomal
enzimdeki eksikliklerle karakterize, nadir
goriilen,  kalitsal,  lizozomal  depo
hastaliklaridir. Bu enzim  eksiklikleri,

Tablo 1. MPS siniflamasi

cesitli doku ve organlarin lizozomlarinda
GAG’m ilerleyici, yaygin bir sekilde
birikmesine neden olur; karakteristik
birikim tipleri MPS siniflandirmasinin
temelini olusturur (Tablo 1) (1-5).

MPS isim

tipi

| Hurler/Scheie
sendromu

GAG birikimi
Heparan siilfat

Dermatan siilfat

1] Hunter sendromu

11 Sanfilippo sendromu Heparan siilfat

Keratan siilfat
Kondroitin siilfat

v Morquio sendromu

\Y kullanilmiyor

VI Maroteaux-Lamy Dermatan siilfat
sendromu
VIl Sly sendromu Heparan siilfat

Dermatan siilfat

Enzim eksikligi

o-L-iduronidaz

Idurinat 2-siilfataz

Heparan N-siilfataz

Galaktoz 6-stilfataz

B-glukoronidaz

Bashica klinik ozellikler

Obstriiktif uyku apnesi
Kardiyomiyopatl

Kalp kapak hastalig:
Hepatosplenomegali
Mental gerilik
Hidrosefali

Makroglossi ve daralmis
havayolu
Hepatosplenomegali
Atlantoaksiyel instabilite
Motor defisit

Mental gerilik

Davranig bozukluklar1
Atlantoaksiyel instabilite
Vertebral kolon anormallikleri
Motor defisit

Kalp kapak hastalig:

N-asetilgaloktozamin  Vertebral kolon anormallikleri

Motor defisit

Kalp kapak hastalig
Iskelet anomalileri
Kalp kapak hastalig
Korneal defekt, korliikk
Hepatomegali

4-siilfataz

X'e bagh ¢ekinik kalitilan MPS II
disinda, diger tim MPS bozukluklari
otozomal c¢ekinik kalitilir; bu nedenle
erkek ve kadinlarda goriilme sikligi
benzerdir (1). MPS'nin insidans1 100.000
canli dogumda yaklasik 3,4-4,5'tir (6).
MPS tiiriine bagl olarak, GAG birikimleri
kardiyovaskiiler, akciger, mide-barsak,
norolojik ve kas-iskelet sistemi fonksiyon
bozukluguna sebep olabilir (1). Kas-
iskelet, solunum, kardiyak, gorsel ve isitsel
semptomlar tiim alt tiplerde yaygindir,

omurilik sikismasi ve instabilitesi MPS 1,
II, IV ve VI'da yaygin olarak goriiliir ve
MPS T ve siddetli MPS II, Il ve VII
fenotiplerinde norolojik problemler ortaya
cikar (7-11). Ust solunum yolundaki GAG
birikimi, adenoidler, bademcikler, dil ve
laringofarinks hipertrofisi ile sonuglanir ve
bunlarin tiimii anestezi hava yolu yonetimi
icin zorluk teskil edebilir. Hava yolunun ve
yiz yapilarimin degisen anatomisi hava
yolu yoOnetimini, maske ventilasyonu ve
endotrakeal entlibasyonugiiclestirebilir (2-
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5). Dahasi,MPS semptomlar ilerleyicidir
ve biiyiilk olasilikla hastanin  yasami
boyunca siirekli tedavi  gerektirmesi
muhtemeldir. Tan1 ve tedavideki yeni
gelismeler, hastalarin yetigkinlige kadar
hayatta kalmasina yardimci olmaktadir (12,
13). MPS'li  hastalarda  semptomlar1
yonetmek ve optimal yasam kalitesini
saglamak i¢in  genellikle yasamlari
boyunca birden fazla ameliyat gerektirir
(14). MPS tipine bagli olarak MPS I
hastalarin %75'inin, MPS II'li hastalarin
%83,7'sinin cerrahi miidahaleye ihtiya¢
duydugu bildirilmistir (15, 16). MPS
hastalarinin cerrahi miidahaleleri siklikla
anestezi gerektirdigi icin anestezistlerin
MPSIi  hasta ile anestezi pratiginde
karsilasma olasiligi olduk¢a yiiksektir.
Anestezi yOnetiminde cesitli zorluklara
sahip bu hasta gruplarinin perioperatif
anestezi yonetimi agisindan anestezistlerin
bilgi sahibi olmasi Onemlidir. Bu olgu
sunumda; umblikal herni ve siinnet
operasyonu planlanan MPS tip 1 tanili
hastada anestezi yonetimimizi paylasilmay1
amacladik.

Olgu Sunumu

On yasinda erkek hasta, gobekte
sislik  sikayeti ile c¢ocuk cerrahisi
poliklinigine bagvurmus. Cerrahi bolim
tarafindan umblikal herni onarimi ve
stinnet planlandi.

Yapilan preoperatif
degerlendirmede hastanin 6zge¢misinde
MPS tipl tanist aldig1 ve hastaya 9 yil 6nce
kemik iligi nakli yapildigi, aile dykiisiinde
MPS tipl tanili kuzeni oldugu 6grenildi.
Preoperatif beyin Manyetik Rezonans
goriintiilemesinde sol maksiller siniiste 9
mm c¢apinda retansiyon kisti mevcut,
sfenoid siniisler hipoplazik, retroserebellar

sisternal mesafede sagda 38x25 mm, solda
32x20 mm boyutlarinda araknoid kistler
izlendi. Ayrica serabral atrofiye sekonder
ekstraaksiyel bos mesafelerinde ii¢ ve
lateral ventrikiillerde hafif genisleme
sulkus ve fissiirlerde  belirginlesme
gorildii. Preoperatif yapilan
ekokardiyografisinde hafif mitral
yetersizlik goriildi. Fizik muayenesinde
kan basinci: 106/64, nabiz: 94/dakika,
mallampati 2, kardiyovaskiiler ve solunum
sistemi muayenesi normaldi.
Elektrokardiografisi: siniis ritmi,
posteroanterior akciger grafisi: normal
sinirlardaydi. Labaratuar incelenmesinde
tetkikleri normal idi. Cocuk kardiyolojisi
ve beyin cerrahisi  konsiiltasyonlari
tamamlanarak hasta ASA 3 olarak
degerlendirildi.

Hasta  elektrokardiogram,  noninvaziv
arteryel kan  basinct  Olglimii  ve
pulseoksimetre ~ (SpO2) takibi i¢in
monitorize edildi ve 20 gauge(G) braniil ile
damaryolu agildi ve kristaloidsoliisyonu
baslandi. Kalp atim sayisi: 88/dk, arteryel
kan basinci: 109/67 mmHg, Spo2 %98
olan hastaya preoksijenizesyon sonrasi
anestezi indiiksiyonu intravendz  (iv)
fentanyl 1mcg/dl, propofol 2 mg/dl,
rokuronyum 0,4 mg/dl ile saglandi. Maske
ventilasyonu rahat olan hasta
videolaringoskop (CMAC, Karl Storz,
Tuttlingen, Germany)ve pediatrik D- blade
kullanilarak 6 numarali endotrakeal tiip ile
entiibe edildi. Anestezi idamesinde ise %
50/50  O2/hava  karisiminda  %2-3
sevofluran kullanildi. Bir saat siiren
operasyon esnasinda  vitalleri  stabil
seyretti. Vaka bitimine hastaya iv 2
mg/kg’dan sugammedeks
ekstiibasyon saglandi. Derlenme odasinda
yeterli siire bekletilen hasta; genel durumu
iyi, ekstremiteler hareketli ve vitalleri

uygulanarak
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stabil olarak servise gonderildi,

postoperatif 1. giiniinde taburcu edildi.
Tartisma

MPS hastalar1 anestezi ile iliskili
komplikasyon riski yiiksek hastalardir (17).
MPS 1III disindaki diger tiim MPS
hastalarinin birgogunda hava yolu yonetimi
icin ¢esitli zorluklar olusturan yiiz ve agiz
anormallikleri vardir. Havayolu
yonetiminde anatomik zorluklarin yaninda
eslik eden instabil atlantoaksiyel eklem;
maske ventilasyonu ve basarili trakeal
entiibasyon icin gerekli olan bas-boyun
pozisyonlarmi kisitlayabilir (18). Kalp
dokusunda ve akcigerde GAG birikmesi,
diyastolik disfonksiyonla birlikte kapak
anormallikleri ve kalp yetmezligi ile
restriktif akciger hastaligi gibi ilerleyen
solunum yetmezligine yol agar (19).
Ayrica toraks deformitesi, adenotonsiller
hipertrofi, obstriiktif ve santral uyku
apnesi, makroglossi, servikal spinal stenoz,
dens hipoplazisi, omurilik kompresyonu ve
iskelet displazisi de anestezi yonetimini
daha da karmasiklastirmaktadir (20). MPS
hastalarinda siklikla goriilen obstriiktif
akciger hastaligl, tekrarlayan akciger
enfeksiyonlar1 ve obstriiktif uyku apnesi,
entiibasyon ve ekstiibasyon esnasinda
bronkospazm ve hizla desatiirasyona
egilimi artirmaktadir (21).

MPS hastalarinin maske
ventilasyonundaki zorluk insidans1 %7-14
iken zor trakeal entiibasyon insidans1 %28-
44  oldugu bildirilmistir (21). Ancak
videolaringoskop (VL) gibi gelisen yeni
teknolojiler bu hastalarda hava yolu
yonetimini biiyiik Olctlide
kolaylastirmaktadir. ~ Potansiyel  olarak
servikal instabilitesi olan MPS
hastalarinda, omurilik hasarim1 6nlemek

icin boyun hi¢ hareket ettirilmeden veya
minimal boyun hareketi ile entiibasyonun
saglanmas1t gerekmektedir (17). Bunu
geleneksel direkt laringoskopi (DL) ile
saglamak genellikle zordur. Bu nedenle,
fiberoptik veya VL gibi alternatif bir
entiibasyon teknigi tercih edilir (17). Biz
de olas1 omurilik hasarini Onlemek icin
hastanin bas boyun pozisyonunu koruyarak
VL ile entiibasyonu sagladik. Bununla
birlikte, bircok yardimer alet ve yonteme
ragmen bazi MPS hastalariin entiibasyonu
imkansiz olabilir ve acil trakeostomi
gerekebilir. MPS hastalarinda havayolunun
cerrahi trakeostomi ile saglanmasi da
boyun kisaligi, artan yumusak dokular
nedeniyle oldukca gii¢ olabilir (17). Bu
nedenle bu hastalarin cerrahi Oncesi
acgisindan dikkatle
degerlendirilmesi ve gerekli hazirliklarin
yapilmasi gerekmektedir.

trakeostomi

VL yaygin olarak basarisiz DL
sonrast kurtarma teknigi olarak tercih
edilmektedir (22). Ozellikle zor havayolu
distiniilen hastalarda VL’nin  DL’ye
kiyasla entiibasyon basarisin1 artirdigi,
entiibasyon islemini kolaylastirdigi ve
entiibasyon  siiresini  de  kisalttig
belirtilmektedir (23). Cocuklarda da VL
entiibasyonu kolaylastirma ve yardimci
tekniklere basvurma agisindan oldukca
avantajli oldugu bilinmektedir (24). VL
bicaginin agiza orta hattan girmesi ve
kolay goriintii elde etmesi, ¢ene ve
yumusak damak {izerine daha az gii¢
uygulamasina bagh olarak
komplikasyonlarin ~ ve  hemodinamiye
etkilerinin daha az oldugu belirtilmektedir
(25). Ayrica giinimiiz Covid-19 pandemi
stirecinde; saglik calisani ile hastanin yiizii
arasindaki arttirarak
kontaminasyon riskini azaltabildigi i¢in
Covid-19 tanili veya siipheli hastalarda

mesafeyi
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VL’un kullanilmasi 6nerilmektedir (26).
Ancak VL ile entiibasyon DL’nin aksine
dogrudan glottik goriiniim yerine uzaysal
iligki kavrami gerektirir, bundan dolay1
bazen iyi bir glottik goriiniim elde etmek
olduk¢a zor olabilir (27). Ayrica VL
sirasinda endotrakeal tiiplin gegisi icin
yeterli alan olusturulamayabilir ve tiiplin
vokal korda dogru yoOnlendirilmesini
engelleyebilir, buna bagl yeterli glottik
goriinim  elde  edilmesine  ragmen
entiibasyonun basarisiz olabilir (27). Boyle
durumlarda hastaya yeni bas boyun
pozisyonu verme gibi ¢esitli manevralar ve
bazi yardimci aletler ile entiibasyon
saglanabilir.

Mevcut bulgular, MPS hastalarinda
anestezistlerin  zor bir hava yolunun
yonetimi i¢in hazirlikli olmalar ve farklh
havayolu yontemlerine sahip olmalar
gerektigini gostermektedir. Bu vakalarda
basarili trakeal entiibasyon i¢in
videolaringoskopi veya fiberoptik siklikla
gerekir, bu ekipmanlar hazir
bulundurulmalidir. Ayrica, maske
ventilasyonda ciddi zorlukla
karsilagilabileceginden  supraglottik  bir
havayolu cihaz1 veya kas gevseticinin
etkisini tersine ¢evren sugammadeks,
kurtarmada alternatif bir yontemin pargasi
olarak diisiniilmelidir. Havayolu
degerlendirmesine ek olarak, kardiyak
durum dikkatli bir sekilde gozden
gecirilmelidir, kardiyak fonksiyonu
etkilenmis olanlarda potansiyel aritmiler
veya disfonksiyon beklenmelidir.

MPS hastalari, 6zellikle havayolu
ve dolagim yonetimi agisindan anestezi ile
ilgili onemli risklere sahip
olabilir. Fiberoptik bronkoskop da dabhil
olmak tizere havayolu yonetim cihazlarinin
onceden hazirlanmasimin yani sira yakin

hemodinamik takip, bu tiir hastalarda
giivenli anestezi i¢in 6nemli bir anahtardir.
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