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Friedreich Ataksili Hastada Anestezi Yonetimi

The Anesthetic Management in a Patient with Friedreich Ataxia
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Ozet

Friedreich ataksisi (FA) nadir gorilen herediter otozomal
resesif bir hastaliktir. Friedreich ataksisi skolyoz gelismesi-
ne neden olur ve eger ciddi boyutlarda skolyoz varsa nefes
almayi da gulglestirebilir. Skolyoz cerrahisi uygulanan, 6 yil
once FA teshisi konan ve anestezi riski ASA Ill olarak tespit
edilen, 14 yasindaki erkek hastayi sunmayi amagladik.
Propofol ve remifentanil inflizyonu ile total intravendz
anestezi (TIVA) uygulanarak anestezi saglandi. Hastaya
arter ve santral vendz basing monitorizasyonu uygulama-
sinin yaninda BIS ve néromuskuler monitérizasyon da
yapildi. Operasyon siiresince hasta hemodinamik olarak
stabil seyretti. Biz bu olgu sunumunda, skolyoz cerrahisi
icin anestezi uyguladigimiz Friedreich ataksili bir hastada
anestezi deneyimimizi literatir bilgileri 1s18inda tartismayi
amagladik.

Anahtar Kelimeler: Anestezi, intravendz, Friedreich atak-
sisi.

Abstract

Friedreich ataxia is a rare inherited autosomal recessive
disorder. Friedreich's ataxia develops scoliosis which, if
severe, may impair breathing. A 14-year-old patient with
Friedreich's ataxia, which was diagnosed 6 years ago, and
determined the anesthetic risk ASA Il is presented for
scoliosis surgery. Anesthesia was induced with total intra-
venous anesthesia (TIVA), remifentanil and propofol. With
arterial pressure monitoring and central venous pressure
monitoring, BIS monitoring and neuromuscular monitoring
were used, too. The patient was hemodynamically stable
during the operation. In this case, we discuss the anesthetic
experience of a patient with Friedreich's ataxia underwent
scoliosis surgery and literature review.
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Giris

Friedreich ataksisi (FA) nadir gorilen herediter
otozomal resesif bir hastaliktir ve yaklasik ola-
rak gorilme sikhg 1/50.000’dir (1). Hastalarin
%95’inde kromozom 9qg13 lizerinde bulunan
FRDA geninin birinci intronunda GAA trinukleo-
tid tekrar artisi mevcuttur. Bu durum demir
homeostazinda 6nemli bir role sahip olan fra-
taksin proteininin diizeyinde azalisa yol agar.
Friedreich ataksi hastaliginin patogenezinden
mitokondrilerde demir birikimi ve bunun neden
oldugu spesifik mitokondriyal enzim eksiklikle-
ri, oksidatif strese artmis duyarllik ve serbest
radikal aracili hiicre 6limi sorumludur (2).
Friedreich ataksisi’'nin baslangic semptomlari
20’li yaslarin basinda ortaya ¢ikar. Ataksi, duy-
sal kayip ve kas glicstzligl gibi néropatolojik
bulgularin yaninda, skolyoz, ayak deformiteleri
ve hipertrofik kardiyomiyopati siklikla gorilen
semptomlardir (1).

Friedreich ataksi hastaligi olan bircok kiside
skolyoz gelisir, eger ciddi boyutlarda skolyoz
varsa nefes almayl da glglestirebilir. Diger
semptomlar gogus agrisi, nefes darligi ve tasi-

kardidir. N6romuskuler hastaligl olan kisilerde
anestezi uygulamasinda bircok zorluk vardir.
Perioperatif komplikasyonlarin, solunumsal ve
kardiyovaskuler disfonsiyon ile pulmoner aspi-
rasyonun gorilme riskinde belirgin artis mev-
cuttur. Bu hastalarda preoperatif degerlendir-
me ve komorbid kosullarin en uygun sartlara
getirilmesi kritik Gneme sahiptir. Bu hastalarin
noromuskuler bloker ilaglara ve revers ilaglara
advers cevabi olabilir bu nedenle bu ilaglar
dikkatle kullanilmalidir ve objektif noromusku-
ler monitorizasyon ile titre edilerek uygulanma-
lidir (3).

Biz bu olgu sunumunda, skolyoz cerrahisi igin
anestezi uyguladigimiz Friedreich ataksili bir
hastada anestezi deneyimimizi sunuyoruz.

Olgu Sunumu

Alti yiIl 6nce FA teshisi konmus, 14 yasin-daki
erkek hastaya skolyoz cerrahisi planlandi. Yapi-
lan norolojik mu-ayenesinde dizartrik konus-
ma, Ust ve alt ekstremitelerde ataksi ve derin
duyu kaybi, hafif azalmis kas glicli tespit edildi.
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Kardiyolojik muayenesinde oskultasyon dogal
olarak degerlendirildi. Elektrokardiyografisi
(EKG) normal olan hastanin PA akciger grafisin-
de kardiyotorasik indeks de normal olarak de-
gerlendirildi. Hastanin Mallampati skoru Il ola-
rak ve ASA Il olarak belirlendi. Hastanin tiro-
mental mesafesi ve agiz acik-ligi normaldi. 8
saatlik achg takiben ameliyatha-neye alinan
hastanin sol el sirtindan 20 G intraket ile damar
yolu acildi. Sedasyon amaciyla 1 mg midazolam
iv olarak verildi. Genel anestezi altinda opere
edilen olguda ameliyathane sartlarinda preo-
peratif elektro-kardiyogram, pulsoksimetre,
radial arter kateteri ve santral ventz kateter
kullanilarak tam monitorizasyon uygulandi.
Baslangi¢ ortalama kan basinci 72 mmHg, kalp
atim hizi dk.”da 82 atimdi. indiiksiyondan &nce
Train Of Four (TOF guard) cihazi ile n6romiski-
ler monitorizasyon uygulandi. Bispektral indeks
(BiS) ve 1s1 monitdrizasyonu da yapilan hastaya
preoksijenasyon sonrasi, anestezi indiksiyonu
amaciyla 2 mg/kg propofol (Propofol %1 fla-
kon, Fresenius Kabi, istanbul), 1 pg/kg remifen-
tanil (Ultiva flakon, Glaxo SmithKline, istanbul)
ve 0.6 mg/kg rokironyum (Esmeron flakon, Or-
ganon, istanbul) intravendz olarak kullanildi.
Olguya 6.5 no’lu spiralli endotrakeal tip ile
endotrakeal entubasyon vyapildi. 40 kg olan
hastaya tidal volum; 8 ml/kg, solunum frekan-
s;;12 /dk olacak sekilde mekanik ventilasyon
uygulandi. Anestezi idamesinde %50 oksijen ve
%50 N2 O kullanildi. Operasyon siiresince tidal
volum ve solunum frekansi ETCO2 30-35 mmHg
olacak sekilde ayarlandi. Anestezi idamesinde
BIS degeri 40-50 arasinda olacak sekilde propo-
fol 4-10 mg/kg/s ve remifentanil 0.25-0.5
pg/kg/dk infuzyonu ile total intraven6z aneste-
zi (TIVA) uygulandi. Kontrollii hipotansiyon
uygulama amaciyla ortalama arter basinci 60-
70 mmHg arasinda olacak sekilde remifentanil
inflizyon dozlari ayarlandi. Wake up testi yak-
lastikca propofol ve remifentanil inflizyonlari
giderek azaltildi ve cerrah teste hazir oldugunu
ifade ettiginde propofol infuzyonu kesildi. Re-
mifentanil inflzyonu esliginde %100 02 ile
manuel ventilasyona gegcildi. Emirlere yanit
alinip, cerrah testi yeterli buldugunda propofol
ve noromiuskiiler bloker ajanlarin bolus dozlari
yapildi ve anestezi idamesi saglandi. 4 saat
siiren operasyonda hasta hemodinamik olarak
stabil seyretti. Reziduel noromuskuler blokaji
antagonize etmek icin atropin 0.01 m/ kg, ne-

ostigmin 0.02 mg/kg verildi. Antagonizmadan 5
dakika sonra kas tonusunun yeterli oldugunun
belirlenmesi sonrasinda hasta ekstube edildi.
Derlenme odasina alinan hasta 30 dakika he-
modinamik bulgularinin stabil seyretmesi ve
bilincinin tam acik olmasi nedeniyle servise
gonderildi. Postoperatif herhangi bir kompli-
kasyon gozlenmeyen hasta 8. glin sorunsuz
taburcu edildi.

Tartisma

Friedreich ataksili hastanin preoperatif donem-
de norolojik, kardiyak, pulmoner sisteminin
degerlendirilmesi intraoperatif dénemde no-
romuskuler monitdrizasyonu da iceren optimal
monitorizasyon saglanmasi, indlksiyonda he-
modinamik yanit uyandiriimamasina 6zen gos-
terilmesi ve peroperatif dénemde hemodina-
minin siki takibi temel noktalardir. Friedreich
ataksisinde, anestezi pratiginde, genel anestezi
uygulamalarinda, kas gevsetici kullanimi hak-
kinda spesifik bir referans olmamakla beraber,
bu hastaliklarda depolarizan kas gevseticiler-
den suksinilkolin kullanimindan denerve kas
hucrelerinden potasyum salinimi yoluyla hiper-
kalemik yanit olusmasi olasiligi nedeniyle kagi-
nilmaktadir (4). Noromuskuler Hastaligl olan
hastalarda Malign Hipertermi riskindeki artis,
volatil anestezik ve suksinilkolinden mimkin
oldugunca kaginmayi gerektirir.(3) Schmitt ve
ark. FA teshis edilmis iki has-tanin anestezisin-
de, anestezi idamesi icin volatil anestezik yeri-
ne propofol ve sufentanil ile total intravendz
anestezi (TIVA) uy-gulamislar ve rokuronyum-
dan derlenmede herhangi bir gecikme gozle-
mediklerini kaydetmisler non-depolarizan kas
gevseticilerin FA hastalarinda giivenle kullani-
labilecegini bildirmistir (5). Pancora ve ark. ,
has-tanin entlbasyonunu kas gevsetici ol-
mak-sizin propofol ve sufentanil kullanarak
kolaylastirdiklarini, idame sirasinda da BIS
(bispektral indeks) degerini 45-60 arasin—-da
tutacak sekilde optimal ilag inflzyonu (remifen-
tanil ve propofol) kullandikla-rini ve sonug
olarak operasyon boyunca hemodinami ile ilgili
olarak herhangi bir problem yasamadiklarini
bildirmistir (6).

Z.N. Akcaboy ve ark. ise, sunduklari artroskopi
operasyonu yapilan olguda, kas gevsetici kul-
lanmamislar ve anestezi indiiksiyonunda pro-
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pofol ile alfentanil kullanarak LMA uygu-
lamislar, idamede de sevofluran ve N2 0O-02
kullanmislardir Kisa etkili olan bu ajanlar ile
hizli bir derlenme amaclamislar ve sorunsuz bir
operasyon gecirdiklerini bildirmislerdir (7).

Levent ve ark. ise total kal¢a replasmani yapilan
FA’ll hastada anestezi indiksiyonunda propofol
ve alfentanil kullanmislar, endotrakeal enti-
basyonu kas gevsetici kullanmadan saglamislar
ve operasyon boyunca kas gevsetici kullanma-
dan propofol inflizyonu ve aralkli alfentanil
bolus enjeksiyonu ile anesteziyi slirdlirmusler-
dir. Anesteziden derlenme de hizli ve sorunsuz
oldugunu bildirmislerdir (8). Wappler ve ark.
noromuskuler  hastaligi  olan  hastalarin
%69’unu, invitro kontraktur sonucunda Malign
Hipertermi’'ye daha yatkin bulunmuslardir.(9)
Noromuskuler Hastaligl olan hastalarda Malign
hipertermi riskindeki artis, volatil anestezik ve
stksinilkolinden mimkin oldugunca kaginmayi
gerektirir. Wake up test slresinde kullanilan
anestetik ajanlar ve anestezi yontemi etkin bir
belirleyicidir. TIVA yonteminde daha kisa wake
up sureleri bildirilmistir. Wake up test sirasinda
anestezi derinligininde takip edilmesi gerekir.
Bu amagla kullanilan BIS monitorizasyonun
skolyoz cerrahisinde yararli oldugu belirtilmistir
(10). Skolyoz cerrahisinde pek ¢ok anesteziste
gore en 6nemli sorun ciddi kan kaybi, blylk
miktarda kan transflizyonu ve bununla beraber
ortaya ¢lkan komplikasyonlardir. Kanamayi
azaltmak igin kontrolli hipotansiyon tercih
edilebilir (10). Biz de olgumuzda anestezi ida-
mesinde gerek malign hipertermi riskinden
sakinmak icin, gerek konforlu bir wake up testi
ve kontrollu hipotansiyon ile daha iyi kanama
kontroli yapabilmek icin volatil anestezik yeri-
ne propofol ve remifentanil ile total intravenoz
anestezi (TiIVA) uy-guladik. Rokuronyumdan
derlenmede herhangi bir gecikme gozlemedik.
BIS monitorizasyonu egliginde takip ettigimiz
hastanin Wake up testi sirasinda da sorun ya-
sanmadi.

Sonug olarak anestezideki literatir bilgileri ve
hastamizdan elde ettigimiz veriler i1siginda Fri-
edrich ataksisi tanili hastalarin skolyoz cerrahi-
lerinde TIVA uygulamasinin konforlu bir anes-
tezi sagladigini ve nondepolarizan kas gevsetici-
lerin minimal dozda néromuskuler monitori-

zasyon egliginde kullanilmasinin sakinca yarat-
madigini diisiinmekteyiz.
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