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Abstract

Glucose 6 phospate dehydrogenase (G6PD) deficiency is
the most common enzyme deficiency. It is inherited in an
X-linked recessive pattern and cause some disorders like
hyperbilirubinemia in newborns, acut and chronic
hemolysis. The first and main goal of the anethesia in this
patient is to prevent oxidative stress. In this case we aim to
share applying general anesthesia safely in patients with
GO6PD deficiency
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GIRIS

X kromozoma bagl kalitsal olarak tasmnan ve
dinyada 400 milyondan fazla insami etkileyen
Glukoz 6 fosfat dehidrogenaz eksikligi en yaygin
gortlen kirmizi kan hiicresi enzimatik hastaligidirl.
GOPDH glutatyonun hiicre ici diizeyinin normal
tutulmasinda  gerekli olan nikotinamid adenin
diniikleotit fosfattn (NADPH) yapiminda rol
almaktadir. Glutatyon ise ila¢ veya enfeksiyonlar gibi
dis faktorlerin etkisiyle eritrositler icinde olusan
oksidan maddelerin yok edilmesinden sorumludur.
GOPD eksikliginde eritrositler oksitleyici bir strese
ugradiklarinda  glutatyonu  indirgenmis durumda
tutamadiklart icin hemoliz gelisir. Eritrositlerde
oksidatif hasara karst gelisen savunma, mevcut
enzim aktivasyonu ile orantilidir?.

Bu olgu sunumunda G6PDH eksikligi tanist olan 21
aylik bir erkek hastada fimozis icin stinnet planlanan
anestezi girisimini sunmay1 amagladik.

Oz

Glukoz 6 fosfat dehidrogenaz (G6PD) enzim eksikligi en
stk goriilen enzim eksikligidir. X e baglt resesif gecisli olan
bu hastalik yenidogan hiperbiliriibinemisi, akut veya kronik
hemoliz gibi bir dizi bozukluklara neden olur. Bu hastalar
icin genel anestezinin ilk ve temel hedefi oksidatif stres
gelisimini 6nlemektir. Bu vakayt GOPD enzim eksikligi
bulunan hastalarda genel anestezinin giivenli bir sekilde

uygulanabilecegini  vurgulamak amact ile paylagmay1
amagladik.
Anahtar  kelimeler:  Glukoz-6-fosfat ~ dehidrogenaz

cksikligi, anestezi yonetimi, cocuk.

OLGU

21 aylik 13 kilogram agirhiginda erkek hastaya cocuk
cerrahi klinigi tarafindan stinnet cerrahisi planladi.
Dogum sonrast yapilan rutin  topuk  kam
tetkiklerinde GO6PDH eksikligi tanist kondugu ve bu
tarihten itibaren takip edilen hastada hemolitik kriz
gelismedigi aileden 6grenildi.

Hastanin yapilan fizik muayenesinde herhangi bir
patoloji saptanmadi. Operasyon Oncesi ¢alistlan
GG6PD enzim dizeyi kantitatif olarak 2,7 IU/g Hb
idi. Hb 12,4 g/dL, Htc %36,3, total bilirubin 0,55
mg/dL, LDH 370 U/L, eritrosit 4.680/mm?3,
retikiilosit %2 ve trombosit 195.000/mm?3 idi. INR
1,02 olan hastanin elektrolit degerleri normal
sinirlarda  degerlendirildi.  Idrarda  hemoglobin,
eritrosit, Grobilinojen ve bilirubin bulunmad:.

Operasyon sabahi 5 saat aclik stresinden sonra
ameliyathaneye alinan hastanin elektrokardiyografi
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(DII), periferik oksijen saturasyonu (SaO2) ve vicut
sicakligt monitorize edildi. Hastaya premedikasyon
yapilmad1. %100 oksijen (O2) ve %8 sevofluran ile
anestezi inditksiyonundan sonra, sag el sirtindan 24
gauge brantl yerlestirilerek izolen-p %5 dekstrozlu
mayi ile stvi uygulanmasina baslandi. Hastanin
anestezi idamesi maske ventilasyonla saglandi.
Dinlemekle her iki akcigerin yeterli ve esit
havalandigi dogrulandi. Anestezi idamesi %50 N>O
+ %50 Oz ve %1,5-2 sevofluran ile yapildi. Analjezi
amaclt rektal 120 mg parasetamol (Patanoks S®
suppozituvar) uygulandi. Hastaya lokal anestezik
girisim yapilmadi. Operasyon 17 dakika strdi ve
anestezik acidan sorun yasanmadi. Operasyon
sonrast derlenme unitesinde hemodinamik sorun
gozlenmedi (' TA: 90/45 mmHg, KH: 100/dk, SaO2:
%99) ve hasta ¢ocuk cerrahi servisine génderildi.
Postoperatif 1. giin hemogram takibinde Hb: 10.1
g/dl, Hte: 30, total bilirubin: 0,59 mg/dl, etitrosit:
4.530/mm3, trombosit: 190.000/mm3 ve INR:1.00
idi. Servisteki takiplerinde herhangi bir sorun
gelismeyen hastanin postoperatif 2. giinde taburcu
edildi.

TARTISMA
GOPD geni X kromozomunun subtelomerik
bolgesinde q28 lokusuna yetlesmistit? ve X

kromozoma baglt resesif kalitm g6sterir; bu nedenle
erkekler cok daha fazla etkilenmektedir®. Normal
gorilme sikligt Akdeniz tlkeleri, Afrika ve Cin de
fazla olmakla birlikte tim etnik gruplarda
tanimlanmistir™. GOPD  enzim eksikligi Ttrkiye
genelinde en stk Cukurova bélgesinde (%8.2)
oraninda goéralmektedir’.

GOPD  enzim eksikligi yenidogan sarihg, ilag
hassasiyeti ve enfeksiyonlar sirasinda hemolitik
anemi, favism ve nonsferositik konjenital hemolitik
anemi gibi hastalik bulgulari ile yakindan ilgilidir®.
Akut hemolitik anemi stk gérilen klinik belirtidir?.
Akut intravaskiler hemoliz maruz kalimi izleyen 2-3
ginde baslar’. Bir hemolitik epizod sonrast
laboratuvar bulgular anemi, retiktlositoz, serum
haptoglobulinde diisme ve indirekt bilirubinde artis
olabilir?. Spesifik testler eritrositlerdeki enzim
dizeyleri ve Heinz cisimciklerini icermektedit®.
Neden olan ilag listesi Tablo 1 de gosterilmistir!.

GOPD cksikliginde klinik olarak gelisen hastaligin
agithgt hemolizi baglatan etkene, etkeninin alinma
miktarina ve hastadaki enzim aktivitesine gore
degisir'®. Diinya Saglik Orgiiti farklh G6PDH
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tirlerini enzim eksikligi diizeyi ve hemoliz siddetine
gore 5 sinifa ayirmistir!! (Tablo 2). Hastamizda
enzim duzeyi 2.7 IU/g Hb oldugundan ileti dizeyde
enzim eksikligi olarak degerlendirildi.

Altikat ve ark. lari halotan, ketamin, sevofluran,
prilokain, diazem ve midazolam gibi anestezik
ajanlarin - GOPD  enzim aktivitesi Uzerine etkili
oldugunu, 6zellikle sevofluran, izofluran, diazem ve
midazolamin inhibe edici etkisi oldugu 6ne strmiis,
ancak konu ile ilgili daha fazla caligma yapilmast
gerektigi bildirmistir!2. Ayni ¢alismada bu inhibitor
etkili ~ ajanlarin kullaniminin  gerekli  olmast
durumunda dikkatli bir doz ayatlamast yapilarak yan
etkilerinin azaltilabilecegi de vurgulanmistir. Baska
bir calismada diazepam ve midazolamin in vitro
olarak GOPD enzimatik aktivitesinde inhibitér
etkileri oldugu ve izofloran ile sevofloranin hemoliz
siddetini arttirdig gOsterilmistir!. Valiaveedan ve
ark. lari, genel anlamda tiim genel anestezik ajanlarin
gtvenilir oldugunu ve bunu da yaptiklari ¢alismada
desteklediklerini belirtmislerdir®. Literatiirde, genel
anestezik ajanlarin kullanimina baglt yalnizca bir

hastada halotan kullanilmast  sirasinda  malign
hipertermi  gelistigi  bildirilmistit™*. Bu nedenle
hastaya premedikasyon amaciyla ve ameliyat

siiresince benzodiazepin uygulanmadi. Indiksiyon
ve idamede sevofluran kullanildi. Intraoperatif ve
postoperatif  herhangi  bir sorun  yasanmadu.
Operasyon siitesinin kisa olmast ve inhalasyon ajant
dozlaminin dikkatle uygulanmasinin da buna katkist
oldugunu disiniyoruz.

GOPD enzim eksikliginde en 6nemli tedavi 6lciisii
oksidatif stres olusumunu engelleyerek hemolizi
gelismeden 6nlemektir. Bu amacla ameliyat 6ncesi
dénemde selenyum veya vitamin E gibi antioksidan
ajanlarin kullanilmasi, ameliyat sonrasi dénemde ise
agrinin azaltilmast 6nerilmektedir. Terapotik dozda
guvenli oldugu kabul edilen bir ajan olan
parasetamolii postoperatif agri kontroli amaciyla
uyguladik.

Postoperatif ik 3 gin  hemoliz  siklikla
gorilmektedir. Akut hemoliz kendini sinirlayabildigi
gibi, siyanoz, bas agrisi, dispne, substernal veya

lumbar  agri, splenomegali, hemoglobiniiti  gibi
belirtilere neden olabilmektedir!’>. Intraoperatif
dénemde hemoglobintiri ik  bulgu olabilir!®.

Hemoliz olustugunda yapilmast gereken destek
tedavisi, agir olgularda ise eritrosit replasmanidir. Bu
nedenle genel anestezi uygulanan hastalarda ameliyat
sonrast donemde mutlaka giinlik hemogram takibi
yapilmalidir.



Cilt/Volume 42 Yil/Year 2017

Sonu¢ olarak, G6PD enzim eksikligi tanist almis ve
genel anestezi uygulanacak olan hastalarda cerrahi ve

anestezinin  neden olacagt stresin  azaltilmasi,

hemolitik  krize

neden

GO6PD Eksikligi

olabilecek  ilaglardan

kacinilmast ve gelisebilecek hemolitik krizin erken
tani ve tedavisi ana hedefler olmalidir.

Tablo 1. G6PD eksikliginde hemolizle birlikte olan ilaglar ve kimyasallar

Smuf I, I, IIT i¢in giivenilir olmayan

Siuf I, III igin giivenilir olan

Asetanilid Asetaminofen
Dapson Aminopirin
Furazolidon Askorbik asit
Metilen mavisi Aspirin
Nalidiksik asit Kloramfenikol
Naftalin Klorokin
Nirldazol Kolsisin
Nitrofurantoin Difenhidramin
Fenazopiridin Izoniazid
Fenilhidrazin L-dopa
Primakin Menadion
Stilfasetamit Paraaminobenzoik asit
Sulfametoksazol Fenasetin
Sulfanilamid Fenitoin
Siilfapiridin Probenesid
Tiazosulfon Prokainamid
Toloudin mavisi Primetamin
Trinitrotoluen Kinidin
Kinin
Streptomisin
Siilfametoksipiridazin
Sulfisoksazol
Trimetoprim
Tripelenamin
Vitamin K

Tablo 2. GGPDH eksikligi Stniflamasi

SINIF Enzim eksikligi diizeyi Enzim aktivitesi Prevalans
I Ciddi <%10 enzim aktivitesi, Bilinmiyor
normal eritrosit fonksiyonu
ile bitlikte kronik non-
sferositik hemolitik anemi
II Ciddi <%10 enzim aktivitesi ile Degisken, Asya ve
birlikte aralikli hemoliz, Ortadogu
populasyonlarinda daha
yaygin
111 Tliml %10-60 enzim aktivitesi, Amerika Birlesik
stres etkenleri ile birlikte Devletlerinde siyah 1rkin
goriilen hemoliz %10
v Tlimli-Yok %60-150 enzim aktivitesi, Nadir
klinik belirti yok
v Yok Normalin >%150, klinik Nadir
belirti yok
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