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Spinal muskiiler atrofili pediatrik hastada anestezik yaklagim

Anesthetic management of pediatric patient with spinal muscular atrophy
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Ozet

Spinal muskiler atrofi, 6n boynuz motor hiicrelerinin kaybi sonucu proksimal kaslarda gligstizlik ile karakterize
genetik gegisli néromuskiler bir hastalik grubudur. Hastaligin klinik 6zellikleri alt ekstremitenin proksimal
kaslarinin giigsiizligiunden disfaji ve solunum yetmezligine kadar ilerleyen bir seyir gdstermesidir. Bu hastalarda
anestezi yonetimi néromuskiler bloke edici ajanlara kargi asiri duyarlilik, kas gugsizItgl, solunum fonksiyon
bozuklugu ve zor havayolu yonetimi nedeniyle genellikle zordur. Bu olguda sol inguinal herni tamiri yapilan
Spinal muskdler atrofi tip Il li gocuk hastayr sunmayi amagladik. Hastamizda anestezi yontemi olarak kaudal
anestezi ve propofol inflizyonunu tercih ettik. Sunmus oldugumuz olgu ile beraber mevcut literatiirii gdézden
gegirip ve bu tur hastaliga sahip gocuk hastalarin anestezik sorunlarini tartistik.
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Abstract

Spinal muscular atrophies are a group of mostly inherited neuromuscular disorders selectively affecting the lower
motor neuron resulting in progressive proximal manifestation of muscle weakness. The clinical features ranged
from weakness of proximal muscles of the lower limb to dysphagia and respiratory dysfunction. Anesthetic
management is often difficult in these patients as a result of muscle weakness, respiratory dysfunction, difficult
airway management and hypersensitivity to neuromuscular blocking agents. In this case report we describe a
child patient with type Il Spinal muscular atrophies for left inguinal hernia repair. We decided to use a caudal
technique and propofol infusion. We review the available literature and discuss the potential anaesthetic
problems in the management of pediatric patients with this degenerative neuromuscular disorder.
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Giris solunum yetmezligine kadar ilerleyen bir seyir
gOsterebilmektedir. Hastalarin %20’sinde beyin
sapl motor g¢ekirdekleri etkilenmistir. Proksimal
kaslar distale kiyasla daha fazla etkilenme
gOstermektedir. Agir vakalarda hiporefleksi
artisi ve duyusal sinir disfonksiyonu gorGlir.
Duyusal sinir fonksiyonu ciddi durumlar
disinda  bozulmamistir. Entelektiel ve
kognitif fonksiyonlarda bozulma yoktur ve her
zaman iyidir [2]. Ortaya cikis yasina ve kas
e o N gugsuzlugunin siddetine gore bes alt tipe ayrilir
.olu.mcul hastaliklardan  biridir.  Hastaligin (Tablo1). Aslinda hastalik SMA 1,SMA 1 ve SMA
insidansi _1_/6'000_1/10'000 arasmc.jadllr. [l olmak Uzere klasik olarak G¢ grup olarak
Hastalik ~ Klinik olarak alt —ekstremitenin - yyinq0 ge sonradan iki ekstrem grup olan SMA
proksimal kas giigsiizliglnden  disfaji ve 0 ve SMA IV bu hastalik grubuna eklenmistir [3].

Spinal muskuler atrofi (SMA), spinal kordun
on boynuz hucrelerinin ilerleyici dejenerasyonu
sonucu olusan proksimal kaslarda gugsuzlik
ve atrofi ile kendini gdsteren ndéromuskuler
bir hastalikti. SMA nadiren sporadik olarak
olusabilse de, %98 hastada otozomal resesif,
geri kalan %2 de ise otozomal dominant veya
X'e bagl kahtim ile gecis gostermektedir [1].
Cocuklarda en sik gorilen resesif kalitsal
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Tablo 1. Spinal Miskiiler Atrofi: Siniflandirma ve Temel Klinik Ozellikler.

Tedavi Olmaksizin

. Baslangic Lo . . Major
Tip Yasi Klinik Ozellikleri Etkilenen Alan Beklenen P!'_ogn'ozl
Yasam Siiresi
SMA 0
Prenatal SMA Ekstremitelerde zayiflik
Prenatal / Kaslar/Solunum Dodumda Oliimciil
- Dogum Dogumda ventilator destegine Sistemi 9
Konjenital SMA e
ihtiyaci
Hizla ilerleyen ileri derecede kas
SMAI gligsuzligu.
Werdnig-Hoffmans Erken baslangigh
hastaligi
Dogum - 6 Solunum yetmezligi. Kaslar/Solunum s
infantil SMA ay Sistemi Kotd, <2yl
Hipotoni
Bulbar disfonksiyon
infant dénemde baslayip agmali
SMAII olarak ilerleyen proksimal
ekstremite zayifligi.
Orta DU SMA
B Skolyoz Kaslar/ 0T Eralinlix
Kronik SMA 6-12 ay Klf%skliglrxoz/ Orta, A:J7|2)$|I)Il-2cﬂ§klnl|ge
o Eklem kontrakttrleri kontraktiirleri.
Dubowitz tipi
Entelektlel becerleri olagan
Cocukluk déneminde baslayan
SMA I proksimal gligsuzluk.
Kugelberg
Welanders hastaligi 18 Skolyoz, lumbal lordoz Kaslar/ Eklem N | o
ay Problemleri ormal yasam suresi
Juvenil SMA Fraktlrler igin artmis risk.
SMA IV Normal yasam siresi
Yetiskin Tip SMA >30 yas Yetigkin donemde baslayan Kaslar

proksimal gligstzluk.

Tip O konjenital veya pretanal SMA olarak
da adlandinlir. Dodumdan hemen sonra
bulgular gézlenir ve dogum sonrasi yasamlarini
kaybederler [3]. Tip | yani akut infantii SMA
Werdnig-Hoffman hastaligi olarak da bilinir. Tani
yasamin ilk alti ayinda konurken hastalar baglari
dik tutamaz, hipotonik ve hareketsizdirler,
yardimsiz oturmazlar. Tip | SMA hizh ve
kétl seyreder, hastalar hayatin ilk 2 yilinda
kaybedilirler. Tip Il kronik infantil SMA tanisi
6-12 ay arasinda konur. Bu grup hastalarda
alt ekstremite iglevleri daha fazla etkilenmistir
ve hastalar oturulabilirler ancak yuriyemezler.
Beklenen yasam siresi, 5-10 yildir. Tip Il
Kugelberg-Welander SMA, 2-15 yas arasinda
tani alir. Bu grup hastalar da kalga ekstansér
kaslarda kuvvetsizlik gorilir ve ylrime
potensiyellerini zaman iginde  kaybederler.
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Beklenen yasam sureleri normaldir. Tip IV nadir
olup c¢ogunlukla erigskin yasta tanisi konur.
Minimal dizeyde proksimal kaslarda zayiflik
gOsterir [2].

SMA alt tipleri arasinda anestezik
riskler agisindan farkliliklar gdstermektedir.
Semptomlarin erken baslangici ve siddeti
anesteziriskiniarttirir. En yaygin anestezik riskler
akciger problemleri ve bulber disfonksiyondan
kaynaklanir. SMA Tip Il hastalarinda daha sik
olarak goérilen gastro6zafagial refli, perioperatif
ve postoperatif solunumsal problemler ile zor
havayolu o6zellikleri anestezi uygulamalari ve
yonetimi agisindan bu tir hastalarda énemlidir

[1].

Bu olgu sunumunda inguinal herni
operasyonu yapilacak olan 3 yasindaki SMA Tip
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Il cocuk hastada uygun anestezik yaklagimini
sunmayi amacladik.

Olgu

3 yasinda 16 kilogram agirliginda, 85 cm
boyunda ve yaklasik 2 yildir SMA sendromu
tanisi almis erkek hastaya, sol inguinal herni
nedeniyle operasyon planlandi. Preoperatif
anestezi muayenesinde alinan anamnezde
anne ile baba arasinda akrabalik iligkisi
olmadigi! ve ailede benzer bir hastalik dykusu
bulunmadigi 6grenildi. Hastanin 6zgegmisinde
8 aylik iken yapilan kas biyopsisi ile SMA
tip Il tanisi aldigi 6grenildi. Yapilan fizik
muayenesinde alt ekstremitede bilateral
proksimal kas gu¢suzligi mevcuttu (kas gici
3/5). Hastamizda kifoskolyoz gibi vertebral
anomali bulunmamaktaydi. Hastamizin Pektus
karinatum deformitesi mevcuttu (Resim1).

Resim 1. SMA hastamizda pektus karinatum
deformitesi

Pediatrik konsiltasyon sonucu kardiyak
ve respiratuar bir patolojiye rastlanmadi.
Mallampati skoru 2 olan hastanin boyun
fleksiyon ve ekstansiyonunda herhangi kisithlik
yoktu. Agiz acikhigi normal sinirlardaydi.
Laboratuar  incelemelerinde  biyokimyasal
tetkikler ile tam kan sayimi normal sinirlarda
idi. Hastanin ailesinden bilgilendirilmis anestezi
onam formu alindi. Operasyon dncesi sedasyon
amacliyla, oral 0.5 mg/kg midazolam verildi
ve 15 dk sonra operasyon odasina alindi.
Subumblikal boélge cerrahisi uygulanacak
hastaya kaudal anestezi planlandi. Ameliyat
masasinda hastanin EKG, oksijen satlirasyonu
ve non invazif kan basinci monitorizasyonu
saglandi. Hastaya kaudal anestezi dncesi 2 dk
boyunca %3 sevofluran inhalasyonu uygulandi.
Hastaya damar yolu agildiktan sonra sol lateral
dekulbit pozisyonu verildi. Steril sartlar altinda
22 gauge kaudal igne ile epidural bosluga
girilerek negatif aspirasyonla kan ve BOS

gelmemesi Uzerine %0.25'lik bupivakainden
1 ml/kg enjeksiyon yapildi. Enjeksiyondan 15
dk sonra duyusal blok T8 seviyesine ulaginca
ameliyat baslatildi. Sedasyon amaciyla 1 mg/
kg/st propofol inflzyonu yapildi. Yaklasik 45
dk slUren operasyon boyunca hastaya 1/3
izodeks 50 ml/ saatten intravendéz yoldan
verildi. Bu sure icerisinde hastaya yiz maskesi
ile 4 It/dk O, uygulandi. Operasyon slresince
hemodinamik bulgulari stabil seyreden hastanin
propofol inflizyonu vaka bitiminden 10 dk
once sonlandirildi. Spontan solunumu olan ve
s6zel uyarilara cevap veren hasta derlenme
odasina alindi. Derlenme odasinda yaklasik
15 dk gbzlem altinda tutulan hasta daha sonra
cocuk cerrahisi servisine gonderildi. Ameliyat
sonrasi donemde analjezi, her 6 saatte bir
oral parasetamol ile saglandi. ilk analjezikler
gereksinimi lokal anestezik enjeksiyonundan
sonra dordincli saat goOzlendi. Postoperatif
yapilan kontrollerinde herhangi bir probleme
rastlanmayan hasta operasyondan 1 giin sonra
taburcu edildi.

Tartisma

SMA'li
diagnostik

olgularda anestezi
testler, biyopsi ve cerrahi
operasyonlar igin kullaniimaktadir. Cerrahi
operasyonlarin  buyuk kismini  osteotomi,
tendon gevsetme ve spinal enstrimantasyon
gibi  ortopedik cerrahiler olusturmaktadir
[2]. Bu hasta gruplarinda standart anestezi
yontemi bulunmamaktadir. Genel anesteziden
rejyonel anesteziye kadar her tirli anestezi
teknigi kullanilabilmektedir. Anestezik riskler
SMAnin tirleri arasinda o6nemli farkhliklar
gOstermektedir. Riskler arasinda; degisik
evrelerde bulunabilen solunum yetmezIigi,
havayolu yonetimindeki zorluk, gastro6zofageal
reflli, postoperatif yogun bakim ihtiyaci ve
néromuskuler bloker kullanimindaki kisitlamalar
gibi cesitli problemleri igermektedir [3].

uygulamalari

Ozellikle SMA tip | ve Il de olmak lzere
SMA'lI hastalarda solunum fonksiyonundaki
giderek artan koétlilesme ve dispne yaygin
olarak goriilebilmektedir. inspiratuar kaslardaki
zayiflik solunum yetmezligine sebep olabilir.
Ekspiratuar kaslardaki zayiflik ise yetersiz
Oksuruk sonucu sekresyon birikimi o da kronik
atelektaziye neden olabilir [4]. Ayrica siddetli
kifoskolyoz gibi omurga deformitelerinin varlig
sonucunda cesitli derecelerde restriktif akciger
hastaligi mevcuttur. Boylelikle solunum rezervi
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azalmis ve solunum fonksiyonlari bazal
dizeyde kalmis olmaktadir. Bu tur hastalarda
cerrahi operasyon sonrasi yogun bakim
Unitesinde takip edilme ihtiyaci duyulmaktadir.
KlglUk cerrahi islemlerden sonra bile hastane
uzun yatis sureleri gerekebilmektedir [2].
Gogus duvari deformiteleri bilinen 7 yasindaki
SMA tip II'li hastaya spinal enstrimantasyon
operasyonu sonrasi ekstibasyon denenmis.
Basarili olamayan hasta tekrar entlibe edilmeye
calisiimis ancak entiibe edilemeyen hastaya
acil sartlarda trakeostomi agiimis ve postoperatif
yogun bakim Unitesinde takip edilmis [1].
Diger bir olguda ise SMA Tip II'li geng bir kiz
hastaya spinal cerrahi yapilirken beklenmeyen
pulmoner 6dem gelismis. Ekstlibe edilemeyen
hasta postoperatif yogun bakim Unitesinde takip
edilmis [3].

SMA hastalarindaki bir diger anestezik
problemhavayolu kontrollive zorentiibasyondur.
Onceden yapilan spinal cerrahiler ile eklem
kontrakturleri servikal vertebranin sinirli hareket
etmesine neden olmaktadir. Agiz acgikhginin
azalmasi yasin artmasi ile paralellik gosterip
mandibular  eklem ankilozuna sekonder
olugabilmektedir. Ozellikle SMA tip Il geng
hastalarda % 30 oraninda agiz acikhgi guglugu
oldugu, ilerleyen yaslarda bu oranin % 80’e
kadar cikabilecegi tespit edilmistir [5]. SMA
tanili hastalarda basarisiz entiibasyona bagli
olarak acil sartlarda trakeostomi agilan olgularin
yani sira basarisiz entiibayona bagh &limler
bildirilmistir [6]. Zor entlibasyon dislnulen
SMAlI hastalarda Laringeal Maske (LMA),
fiberoptik entlibasyon, retrograd entliibasyon ve
video laringoskop basari ile kullaniimistir [3].
LMA kullanimi sirasinda 6zellikle SMA tip | ve I
hastalarinda sik olarak gortilen gastro6zofageal
refli agisindan dikkatli olunmalidir [2].

SMA hastalarinda genel anestezi sirasinda
kullanilan anestezik ilaglarinin  her turlG
basarili ve basarisiz kullanimi bildirilmistir.
iclerinden kullanimi agisindan en énemlisi ve
dikkat edilmesi gerekenler non depolirizan
ndromuskuler bloke edici ajanlar ve opioidlerdir

12].

SMAda néromiskiler bileskenin  son
plagindaki asetilkolin dansitesindeki azalma
kolinasetiltransferaz  ve  asetilkolinesteraz
sekresyonunda azalmaya ve non depolarizan
kas gevsetici ajanlara karsi asin duyarhliga
yol acgarak etkilerinin uzamasina neden olur
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[1]. Bu ajanlarin dozu dikkatli bir sekilde titre
edilip monitérize olarak takip edilmesine
ragmen uzamis entlbasyon slresi ile non
depelorizan néromuskuler blok edici ajanlarin
neden oldugu solunum kaslarindaki zayifliga
baglh olarak postoperatif solunum destegdi géren
olgular bildirilmigtir [7]. Alt motor noéropatili
veya immobilize SMA hastalarinda asetil kolin
reseptorlerinde disregilasyon ve agonistlere
karsi duyarlik artisi olabilir. Siksinil kolin
kullanimi rabdomiyolizis ve hiperpotasemiye
yol agabilir. Ancak bu hastalarda siiksinilkolin
kullanimina bagh hiperkalemi veya farkli yan
etki bildirilmemistir [8]. TUm opoidler periopertif
olarak SMA hastalarinda  kullaniimigtir.
Opoidlerin titre edilerek kullanilip monitorize
bir sekilde takip edilmesi gerekmektedir.
Postoperatif analjezi amagh kullanimlarda
hastalarda solunum rezervinin kisith olmasina
bagh olarak solunum depresyonuna neden
olabilirler. Eger kullanilacaksa kisa etkili
opioidler intraoperatif kullanim i¢in daha uygun
bir segcenektir [2].

SMA'lI hastalarda solunum sisteminde
gérilen preoperatif ve postoperatif problemler,
zor hava yolu ydnetimi, kullanilan anestezik
ajanlari kargl olasi problemeler géz 6ninde
tutulursa ve hastamizin pektus karinatum
deformitesine ek omurga deformitesi ve skolyoz
cerrahisi hikayesi olmadigindan rejyonal
anestezi uygulamasinin basarili olacagini
distndik. Anestezi yontemi olarak da kaudal
blok ve propofol inflizyon yéntemini uygulamayi
tercih ettik. SMA'lI hastalarda 6zellikle sezaryen
anestezisi ve dogum analjezisi sirasinda
rejyonel anestezinin basarih  bir gekilde
kullanildigi gérulmektedir [3,7].

Hastalarda gorulebilen skolyoz veya
kifoskolyoz anomalileri rejyonel anestezinin
uygulanigi teknik olarak zorlastirabilir. Ozellikle
bu anomaliler ile ilgili dizeltme operasyonu
olmus SMAL hastalarda basarisizlik orani
artmaktadir. Vertebra anomalili veya bu bdlge
ile ilgili diizeltici operasyon gecirmis hastalarda
spinal anesteziicin gereken doz miktarini tahmin
etmek zordur. YUksek blok riski veya anestezi
de basarisizlik gorilebilir. Epidural anestezi
uygulanan hastalarda ise lokal anestezi yeterli
yayllim gostermeyebilir [9]. SMA hastalarinda
otonomik disfonksiyon ile ilgili problemler
gbzlenmediginden dolayi, rejyonal anesteziden
kaynaklanan sempatik blok sonucu olugsan kan
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basincindaki degisiklikler diger néromuskuler
hastaliklara goére daha kolay kontrol altina
alinabilir [1]. Literatirde SMA hastalarinda
kaudal anestezi ile ilgili cok sinirli sayida yayin
bulunmaktadir. Yapilan bir galismada SMA
tip | tamili 12 infanta standart laparoskopik
fundoplikasyon ve gastrostomi igin cerrahi
planlanmig. TUum hastalara opioid kullanmadan
genel anestezi yapilmis ve her bir hastaya
intraoperatif ve postoperatif analjezi amaciyla
tek doz kaudal blok uygulanmis. Postoperatif
analjeziye ek olarak asetaminofen ve ketorolak
uygulanmis. Iki hastada ek olarak morfin
verilmis. Bir hastada ise postoperatif atelektazi
gelismis [10]. Olgumuzda kifoskolyoz gibi
herhangi bir vertebra anomalisi bulunmuyordu.
Ancak hastamizda pektus karinatum
deformitesi mevcuttu (Resim1). Kaudal
anestezi uygulamamizda 1 ml/kg olacak sekilde
%0,25’lik bupivakain kullandik. Enjeksiyondan
15 dk sonra duyusal blogun T8 seviyesine
ulasmasi sonrasi hastaya. kisa etkili olmasi,
bazal dozda stabil sedasyon saglamasi ve kan
dizeylerinde inis ve ¢ikiglara engel oldugundan
dolayi operasyon boyunca 1 mg/kg/st propofol
inflzyonu uygulanmistir [11].

SMA tanih hastalarda anestezi yoOnetimi
ile alakali herhangi bir kanita dayali tavsiye
veya kilavuz bulunmamaktadir. Anestezik
risk kendi gruplari arasinda 6nemli farkliliklar
gosterebilmektedir. En yaygin anestezik riskler
respiratuarproblemlerve bulberdisfonksiyondan
kaynaklanmaktadir. SMA'lihastalarinentelektuel
ve duygusal durumlarinin anormal olmadigi
akilda tutulmali ve perioperatif degerlendirme
yapilirken bu o6zellikler dikkate alinmahdir.
Sonu¢ olarak SMAlI inguinal hernioplasti
yapilacak pediatrik hastalarda kaudal anestezi
ve propofol inflizyonunun glvenilir bir alternatif
olabilecegini diisinmekteyiz.

Gikar lligkisi: Yazarlar arasinda cikar iligkisinin
olmadigini beyan ederiz.
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