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OZET

Kearns-Sayre sendromu; Kronik-progresif, eksternal oftalmopleji ve pigmenter retina
dejenerasyonu ile karakterize, 20 yasindan 6nce bulgu veren, mitokondriyal bir
hastaliktir. Kearns-Sayre sendromlu hastalarda; potansiyel aspirasyon riski, zayif
faringeal kas kontrolii ve oral sekresyonlara bagli hava yolu komplikasyonlar:
nedeniyle, genel anestezi uygulamas: dikkatli bir sekilde ytirttilmelidir. Kalp iletim
defektleri de hastaligin sik goriilen ve 6nlenebilen 6liimctil komplikasyonlarmdandir.
Bu sunuda; Kearns-Sayre sendromlu bir hastaya olan anestezik yaklasimimizi sunmay1
amacladik.

Anahtar sozciikler: Genel anestezi, TIVA, Kearns-Sayre sendromu

SUMMARY

Kearns-Sayre syndrome is a mitochondrial dissease characterized by a triad of features
including oncet in persons younger than 20 years, chronic progressive external
ophtalmoplegia and pigmentary degeneration of retina. In patient with Kearns-Sayre
syndrome, General anesthetic management should be carefully implemented in
consideration of the potantial risk of aspiration and air-way complications due to poor
pharyngeal muscle control and oral secretions. Cardiac conduction defects are
significant and preventable cause of mortality. Here we aimed to report our anesthetic
management of a patient with Kearns- Sayre syndrome.
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Kearns-Sayre sendromu, mitokondriyal DNA eksikli-
gine bagl olusan bir mitokondriyal hastaliktir (1,2). Has-
taligin  6zglin triady;, eksternal oftalmopleji, retinitis
pigmentosa ve kalp ileti kusurudur (3). Ancak daha sonra
bu ozellikler modifiye edilmis ve hastaligin tipik 6zellik-
leri igerisine 20 yasindan &nce bulgularin ¢ikmasi da ek-
lenmistir (1,3). Eksiklikler sporadik olarak goriiliir.

Mendel yasalara gore kalitim s6z konusu degildir. Da-
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giliminda cins ve 1irksal farklihik goriilmez. Sendromun
patojenezinde; mitokondriyal disfonksiyon ve oksidatif
fosforilizasyonun yapilamamasi sonucu dokularin enerji
gereksinimlerinin karsilanamamast rol oynar. Bu yok-
sunluk biitiin dokularda olmasimna karsin, enerji gereksi-
nimi yiiksek olan santral sinir sistemi, retina, kalp kas1 ve
cizgili kas benzeri dokular daha g¢ok etkilenir. Dokularin

farkli diizeylerde etkilenmesine baglh olarak klinik bulgu-
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lar ¢ok degisiktir (4). Kalp iletim defektleri, serebral ataksi,
miyopati, degisik endokrin patolojiler, nérosensorial tipte
isitme kaybi, katarakt ve renal tiibiiler asidoz da sik gorii-

len bulgulardandr.

Kearns-Sayre sendromlu hastalarda anestezik yakla-
sim gesitli zorluklar tasir. Mitokondriyal miyopatiye bagl
miyokardiyal ileti defekti, postoperatif kas hipotonisi ve
malign hipertermiye artmis duyarlilik anesteziye 6zgiin
problemlerdir. Bunun yaninda gastrodzofagial refliiye
bagh aspirasyon riski, faringeal kas kontroliindeki zayiflik
ve oral sekresyonlara bagli olarak gelisen hava yolu
komplikasyonlari da bu hastalarda anestezi uygulanma-

sini1 zorlagtirir (5,6).

Bu olgu sunumunda; Kearns-Sayre sendromu tanisi
olan, 12 yasindayken atrioventrikiiler blok gelismesi {ize-
rine kalp pili takilan hastada; pil émriiniin kisalmis ve pil
empedansinin artmis olmas: nedeni ile pil degisim ope-
rasyonu anestezi

igin  genel uygulanan hastadaki,

anestezik yaklasimimizi sunmay1 amagladik.
OLGU SUNUMU

Pil dmriiniin kisalmis olmas: ve pil impedansmin art-
mis olmasi nedeni ile pil degisim operasyonu planlanan
19 yasinda kiz hasta, genel anestezi uygulanmak {izere
preoperatif olarak degerlendirildi. Hastanin aile oykii-
siinde bir 6zellik yoktu. Hastanin éykiisiinde, dogumun
termde, normal vajinal yolla oldugu ve bebekliginde her-
hangi bir patoloji saptanmadig1 ancak 10 yasinda giigsiiz-
liikk, gelisme geriligi, disa bakis kisithlig1 ve goz kapakla-
rin1 agamama yakinmasi ile hastaneye basvuruldugu, tip 1
diabet ve Kearns-Sayre sendromu tanis: aldigi ve 12 ya-
sinda iken atriyoventrikiiler blok gelismesi {izerine, venoz
yoldan kalict kalp pili yerlestirildigi 6grenildi. Hasta
enalapril maleat 20 mg tablet giinde bir kez, asetilsalisilik
asit 300 mg tablet giinde bir kez, folik asit 5 mg tablet
giinde bir kez ve kisa-orta etkili insiilin karigsimi1 (10 / 90)
sabah a¢ karma 7 iU ve aksam tok karina 4 iU cilt altindan
kullaniyordu. Hastanin fizik muayenesinde; boy kisalig,
eksternal oftalmopleji, iki tarafli pitozis, hafif hipotoni,
pigmenter retinopati saptandi. Daha once Kearns-Sayre
sendromu tarus1 aldig1 hastanede yapilan tetkiklerinde;
serebrospinal sivida protein ve laktat diizeyleri artmis

olarak belirlenmisti, kraniyal manyetik rezonans incele-

mesinde; bazal ganglionlarda, orta beyinde ve beyin sa-
pinda iki tarafli simetrik dansite artiglar1 goriildi,
periferik kandan yapilan DNA analizinde mutasyon sap-
tanamadi, kas biyopsisinde; enzim boyamada, oksidatif
fosforilizasyon yapamayan sitokrom oksidaz negatif lif-
lerde, siiksinat dehidrogenazla boyanan nonfonksiyonel
mitokondri varlig1 gosterildi. Preoperatif yapilan tetkik-
lerde; elektrokardiyografisinde kalici pil ritmi gozlendi.
Hastanin pili, kalp atim hiz1 60 atim dk olacak sekilde
ayarlanmusti, diger laboratuvar ve radyolojik tetkiklerinde

herhangi bir patoloji saptanmadi.

Sekiz saatlik aclig1 olan hastaya; sol ante-kubital bol-
geden 22 G kaniil ile damar yolu agildi. On mL kg sa™
hizinda serum fizyolojik soliisyonu infiizyonuna bagland.
Viicut agirligr 32 kg olan hastaya 50 mg ranitidin ve 10 mg
metoklopramid damar icine yavas bolus seklinde uygu-
landi. Operasyondan 45 dk once, etkilerinin yavas basla-
mas1 icin, kas igine 0,15 mg kg' midazolam ile
premedikasyon uygulandi. Daha sonra hasta operasyon
odasina alindi. Elektrokardiyografi, noninvaziv kan ba-
sinct ve periferik oksijen satiirasyonu (SpO2) monitori-
zasyonu saglandi. Kalp atim hiz1 60 atim dk7, kalp ritmi
pil ritminde, kan basinc1 110/75 mm Hg ve SpO2 %99 idi.
Yiizde 100 oksijen ile 3 dk preoksijenizasyondan sonra,
once 0,5 ug kg' remifentanil 30 sn icinde ven igi bolus
seklinde verildi, arkasindan 4 mg kg propofol 1 dk i¢inde
ven i¢i bolus seklinde verildikten sonra 30 sn icinde tekrar
0,5 pg kg remifentanil ven i¢i bolus seklinde verildi ve
son remifentanil verilmesinden 1 dk sonra hasta 6,5 mm,
kafli, tek kullanimlik, polivinil endotrakeal tiip ile entiibe
edildi. indiiksiyon sirasinda hasta entiibe edilmeden once
krikoid bast uygulandi. Endotrakeal tiipiin yeri oskiil-
tasyon ve kapnograf ile degerlendirildi. Hastaya 22 G ven
i¢i kaniil ile sag radial arterden intraarteriyel kaniil takild1
ve devamli invaziv arter basinci monitdrizasyonu yapildi.
Endotrakeal entiibasyon sonrasi alinan arteriyal kan
gazlarinda: PH degeri 7,44 olan hastanin, PCO: degeri 24
mmHg ve BE -2,3, akt HCOs= 22 stHCOs=24 mEq L7,
laktik asit diizeyi 0,23 mmol L, kan sekeri diizeyi 90 mg
dL-' hemoglobin degeri 13,6 g dL! ve elektrolitleri normal
smirlarda idi. Operasyon boyunca saat bast kan glukozu
ve arteriyel kan gazlar1 takibi yapildi. Hastaya 12 Fr

nazogastrik sonda takilarak mide aspire edildi. Nazofa-



ringeal 1s1 probu yerlestirildi ve operasyon boyunca
santral viicut 1sis1 izlendi. Anestezi idamesi propofol 4 mg
kg'! sal ve remifentanil 0,5 pg kg ! dk! dozunda
inflizyonla saglandi. Propofol dozu indiiksiyondan 30 dk
sonra 3 mg kg! sa’l, 1. saatin sonunda 2 mg kg' sa’
dozuna diisiiriildii ve operasyon sonuna kadar bu dozda
devam edildi, remifentanil dozu ise operasyon bitinceye
kadar sabit tutuldu. Hastaya anestezi indiiksiyonu ve
idamesi boyunca %50 oksijen + %50 hava karisimi end
tidal CO:z degeri 32-35 mmHg olacak sekilde voliim kont-
rollii ventilasyon uygulandi. Operasyon sirasinda yaklasik
150 ml kan kayb1 olan hastanin hemodinamik degerleri,
periferik oksijen satiirasyonu ve arteriyel kan gazlarindaki
hemoglobin degerleri normal seyretti. Santral viicut 1sis1-
nin 35,7-36,5 °C arasinda oldugu goriildi. Operasyon 6n-
cesi kan sekeri 95 mg dL! olan hastada, operasyonun 2.
saatinde kan sekeri 220 mg dL"' oldugundan 12 IU krista-
lize insiilin S.C yoldan yapildi. Ayni anda yapilan kan
gazlar1 analiz sonuglaria gore PH degeri 7,12 olan hasta-
PCO: degeri 28 mmHg ve BE -12, akt
HCOs=stHCOs=10 mEq L, laktik asit diizeyi 3,5 mmol L,

hemoglobin degeri 11,8 g dL! ve elektrolitleri normal si-

nin,

nirlarda idi. Yiiz yirmi dakika siiren anestezi altinda,
dekompanse metabolik asidoz gelisen hasta igin hesapla-
nan (hasta kilosu. Baz agig1. 0,3 formiiliine gore) NaHCOs
acgig1 115,5 mEq olmasina ragmen, biz 80 mEq NaHCO:s
ven i¢i bolus seklinde yapildi. Ven i¢i bolus seklinde
NaHCOs verilmesinden 30 dakika sonraki kontrol arte-
riyel kan gazlarinin degerleri, PH degeri 7,35 olan
hastanin, PCO: degeri 33 mmHg ve BE -3,2, akt HCOs=18,
stHCOs=21 mEq L, laktik asit diizeyi 1,4 mmol L kan
sekeri diizeyi 156 mg dL, hemoglobin diizeyi 11,2 g dL-
ve elektrolitleri normal simirlarda bulundu. Kan sekeri
diizeyi insiilin yapilmasindan 1 saat sonra 130 mg dL- idi.
Postoperatif analjezi i¢in 1g metamizol yavas sekilde (10
dk i¢inde 20 mL %0,9 luk NaCl ile karistirilarak) ven icine
puse edildi. Operasyon sonrast spontan solunumu olan
hasta hava yolu refleksleri tam olarak geri dondiikten
sonra ekstiibe edildi ve ekstiibasyon sonrasi hasta ile s6zlii
iletisim kuruldu. Derlenme odasina alinan hasta Modifiye
Aldrete Skoru 9 olduktan sonra ¢ocuk kardiyoloji servi-
sine gonderildi. Olas1 hava yolu ve kardiyak komplikas-
yonlara karsi, 12 saat siiresince elektrokardiyografi, pul-

soksimetre ve noninvaziv kan basinci ile monitorizasyonu
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yapilan hastada, postoperatif donemde herhangi bir
komplikasyon goriilmedi ve operasyondan 24 saat sonra
hasta taburcu edildi.

TARTISMA

Kearns-Sayre sendromu; kronik-progressif eksternal
oftalmopleji, pigmenter retina dejenerasyonu ve kalp ileti
kusuru ile karakterize, 20 yasindan once bulgu veren
mitokondriyal DNA eksikligine bagli olusan bir hastaliktir
(1,2). Hastaligin patojenezinde; mitokondriyal disfonk-
siyon ve oksidatif fosforilizasyonun yapilamamasi sonucu
dokularin enerji gereksiniminin karsilanamamas: rol
oynar. Temelde bu yoksunluk tiim dokularda olmasina
karsin enerji gereksinimi yiiksek olan santral sinir sistemi,
kalp kasi, retina ve ¢izgili kas benzeri dokular daha ¢ok
etkilenir. Farkli diizeylerde etkilenmeye bagl olarak klinik
bulgular ¢ok degisiktir (7). Kearns-Sayre sendromlu has-
talara; kalic1 kalp pili takilmasi, acil cerrahi girisim veya
manyetik rezonans ¢ekimi esnasinda anestezi gereksinimi
olabilir (4,5,8).

Dokularin farkli diizeyde etkilenmesi sonucu; klinik
bulgularin ¢ok degisik olmasi nedeniyle Kearns-Sayre
sendromlu hastalar anestezi 6ncesinde ayrintilt bir sekilde
incelenmelidir. Bu hastalarda miyokardiyal ileti defektine
bagli ani kalp durmasi; anestezi uygulamasi agisindan
onemli derecede risk olusturur (5,9). Hastamizda daha
Onceden yerlestirilmis kalic1 kalp pili olmasi, anestezi uy-
gulamasi sirasinda remifentanil gibi bazi ilaglar1 daha ra-

hat kullanabilmemizi sagladu.

Olusabilecek metabolik asidozun takibi agisindan ope-
rasyon boyunca diizenli arteriyel kan gazlari analizleri
yapilmali ve gerekirse NaHCO:s ile miidahale edilmelidir.
Hastamizda olusan metabolik asidoza, gerekli oldugunda
NaHCO:s ile miidahale ettik. Kearns-Sayre sendromlu
hastalarda gelisen metabolik asidoz degisik nedenlerden
kaynaklanabilir ve oksidatif fosforilizasyondaki bozulma
nedeni ile anestezi altinda metabolik asidoz gelisimi (1-2),
diabetik ketoasidoza bagli olarak metabolik asidoz geli-
simi, propofol inflizyon sendromuna bagh olarak
metabolik asidoz gelisimi veya Malign hipertermiye bagli
olarak metabolik asidoz gelisimiseklinde goriilebilir (10-
14). Uzun siireli propofol infiizyonuna bagl olarak gelisen

ve erken bulgusu laktik asidoz olan metabolik asidoz,
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lipemik plazma ve kalp yetmezligi ile karekterize olan,
nadir goriilen fakat oliimciil olan bir sendromdur. Daha
¢ok cocuk olgularda uzun siire (48 saat tistiinde) ve yiik-
sek dozlarda ( 4 mg kg sa iistiinde) kullanimi sirasinda
ortaya cikabilen, agir metabolik asidoz, rabdomiyoliz,
bobrek yetmezligi ve

kardiyovaskiiler kollaps ile

karekterize bir durumdur.

Olgumuzda muhtemelen yukaridaki mekanizmalar-
dan bir veya bir kag¢ma bagl olarak olusan metabolik
asidozu NaHCO:s ile tedavi ettik. Direngli bir metabolik
asidoz olup olmadigini anlamak igin 6nce hesapladigimiz
NaHCOs dozunun yarisina yakin bir dozu bolus olarak
verdik ve yarim saat sonraki arteriyel kan gazlar1 degerle-
rinin normal araliklarda oldugunu gordiik. Buna dayana-
rak metabolik asidozun Kearns-Sayre sendromunun fizyo-
patolojisinden dolayi, anestezi alinmasina bagli gelistigini
diisiindiik. Olgumuz, tip-1 diyabet hastas: oldugundan,
diizenli olarak saat bast kan sekeri diizeyi takibi yapildi.
Kan sekeri diizeyi 120 mg dL! iizerinde oldugunda uygun
dozda cilt alti, kisa etkili kristalize instilin verilerek kan

sekeri diizeyi diisiiriilmeye ¢alisildi.

Sabate S. ve ark; Kearns-Sayre sendromlu hastalarda
propofol ve fentanil ile indiiksiyon yaptiktan sonra, nitréz
oksit ve oksijen ile hastalar1 yiiz maskesi ile solutarak
anestezi uygulamislar ve bir komplikasyon gelismedigini
belirtmislerdir (8). Hara K. ve ark. da; Kearns-Sayre send-
romlu bir hastada kalici pil takilmast esnasinda, nitroz
oksit + oksijen ile maske tutarak ve propofol infiizyonu
yaparak anestezi uygulamiglar ve bir komplikasyon ge-
lismedigini bildirmislerdir (7).

Klockgether-Radke A. ve ark. ise Kearns-Sayre send-
romlu iki olgudan birine propofol-alfentanil, digerine ise
propofol-fentanil ile anestezi uygulamislar ve her iki ol-
guda da kas gevsetici olarak vekuronyum kullanmislardir
(5). Calismacilar her iki olguda da kisa siireli bir
bradikardi yasamis ancak atropin ile kalp atim hizinin
normale dondiiriilmiis oldugunu, yeterli spontan solu-
num propofol-alfentanil kullanilan olguda yardimsiz,
propofol-fentanil kullanilan olguda ise neostigminden
sonra geri dondiigii ve her hangi bir komplikasyon ya-
sanmadig1 belirtilmistir. Biz olgumuzda; operasyon uzun

siirecegi ve olgu icin kan gazlarini normal smnirlarda tut-

mak Onemli oldugundan daha giivenli ventilasyon ve
hava yolu kontroliinii saglamak amaci ile endotrakeal
entiibasyonu tercih ettik. Literatiirde bu hastalarda kas
gevsetici kullanilan olgular bildirilmistir (5). Ancak total
intravendz anestezi tekniginde indiiksiyonda propofol ve
remifentanil dozlarini yiikselterek kas gevsetici olmaksi-
zin endotrakeal entiibasyon yapilabilmektedir (15-17). Biz
de bu yontemden yararlanarak entiibasyon sirasinda kas
gevsetici ajan kullanmadik. Bizim olgumuzda kalici kalp
pili bulundugundan bradikardi riskinin olmadigimn diisii-
nerek remifentanili daha rahat kullandik. Olgumuzun
ekokardiyografisi normal sinirlarda; ejeksiyon fraksiyonu
%60, sol ventrikiil duvar hareketleri de normal oldugun-
dan, propofolii de yiiksek dozda kullandik. Ayrica,
Propofoliin malign hipertermiye neden olan ryanodin
kalsiyum iyon kanallarini aktive etmedigi bildirilmistir
(18). Bu sekilde inhalasyon anesteziklerini ve kas gevseti-
cileri kullanmayarak hem artmis malign hipertermi ris-
kinden, hemde ekstiibasyon esnasinda ve postoperatif
dénemde gelisebilecek kas gevseticilere bagli komplikas-
yonlardan kaginmis olduk (5).

Bu hastalarda miyokardiyal ileti defekti oldugundan,
indiiksiyondan 6nce premedikasyonda atropin uygulana-
bilir ¢linkii Kearns-Sayre sendromlu olgularda ani kalp
durmas: gelisebilir (4,5,9). Yine kalic1 kalp pili bulunmasi
nedeniyle hastamizda, premedikasyonda atropin gereksi-

nimi olmadi.

Kearns-Sayre sendromlu hastalarda, santral sinir sis-
temi tutulumu nedeniyle viicut 1s1s1nin diizenini saglayan
hemostatik mekanizmalar bozulmustur. Bu hastalarda
anestezi sirasinda viicut 1sisinda dalgalanma ve hipotermi
riski oldugu gibi, malign hipertermi riski de bulunmakta-
dir (19). Bu nedenle operasyon boyunca hastamizin viicut

1s1s1n1 izledik.

Kearns-Sayre sendromlu hastalarda, anestezik ajanla-
rin solunumu deprese edici etkilerine kars1 artmis duyar-
Iilik oldugundan, postoperatif solunumsal komplikas-
yonlar agisindan dikkatli olmak gerekir (3). Bu nedenle
hastamizi tamamen uyanikken ve refleksleri geri déniince
ekstiibe ettik. Postoperatif analjezi igin opioidler yerine
metamizolii tercih ettik. Hasta hemodinamik, solunumsal

ve diger komplikasyonlar agisindan 12 saat boyunca



monitorize edildi ve yakindan izlendi.

Sonug olarak; Kearns-Sayre sendromlu olgularda, gii-
venli anestezi uygulamasi i¢in; olgular preoperatif ayrin-
tili olarak degerlendirilmeli, anestezi indiiksiyonunda
bradikardi ve ani kalp durmas: riski goz oniinde tutul-
mali, intraoperatif ve postoperatif donemlerde hemo-
dinamik, solunumsal ve sendroma 6zgii komplikasyonlar
agisindan uygun monitdrizasyon yontemleri ile yakindan
ve normalden daha uzun siire izlenmelidir. Anestezi
idamesinde ise, malign hipertermi riskinden kag¢inmak
icin inhalasyon anesteziklerini kullanmadan, propofol
remifentanil ile total intravendz anestezi tekniginin

giivenle kullanilabilecegini diistiniiyoruz.
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