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ÖZET

Leigh sendromu (LS), mitokondriyal enerji üretimindeki bozuklukların neden 
olduğu, subakut nekrotizan ensefalomyelopati ve ilerleyici, nörodejeneratif se-
yirle karakterize nadir bir hastalıktır. Genellikle bebeklik döneminde gelişimsel 
gerilik, nöbetler, dizartri ve ataksi ile kendini gösterir. Bu hastalarda ayrıca so-
lunum yetmezliğine ve ölüme yol açan laktik asidoz atakları da gelişebilir. Du-
rumun nadir olması nedeniyle, uygun anestezi planı belirsizliğini korumaktadır. 
Bu yazıda, genel anestezi altında Nissen fundoplikasyonu ve gastrostomi cerra-
hisi uygulanan LS tanılı pediyatrik hastanın perioperatif anestezi yönetimi ele 
alınmıştır.

Leigh sendromu tanılı, laparoskopik antireflü ve gastrostomi cerrahisi plan-
lanan hasta 27 aylık, erkek çocuk olup 10 kg (3 persentil altı) ağırlığında ve 82 
cm (3 persentil altı ) boyunda idi. LS tanısı, karakteristik klinik ve radyolojik 
bulgularla 2 ay önce konulmuştu. Fizik muayenede psikomotor gelişme geriliği, 
büyüme geriliği, koreo-atetoid hareketleri ve distonik duruşu vardı, sadece basit 
kelimeleri anlıyor ve konuşmuyordu. Vital bulguları normal sınırlarda olan has-
tanın kardiyovasküler ve solunum sistemi muayenelerinde özellik yoktu. Kan 
gazı örneklemesinde hafif metabolik asidoz ve hiperlaktatemi mevcuttu.

Hastada anestezi indüksiyonu midazolam (100 µg kg-1) ile yapıldı. Anestezi 
idamesinde midazolam ve remifentanil infüzyonu kullanıldı, herhangi bir in-
halasyon anesteziği uygulanmadı. Roküronyum bromür (0.5 mg kg-1) ile nöro-
musküler blokaj sağlandıktan sonra endotrakeal entübasyon gerçekleşti. İşlem 
2.5 saat sürdü ve intraoperatif sıvı uygulamasında toplam 250 mL %5 dekstroz, 
%0.45 sodyum klorür kullanıldı. Postoperatif analjezide 10 mg kg-1 paraseta-
mol intravenöz (iv) yoldan verildi. İşlem sonrası rekürarizasyon için 2 mg kg-1 
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SONUÇ

Sonuç olarak, LS mitokondriyal bir hastalıktır ve bu hastalarda anesteziye bağlı 
komplikasyon riski yüksektir. Mitokondriyal bozukluğu olan hastalar genellik-
le herhangi bir katabolik duruma karşı metabolik dekompanzasyon yatkındır-
lar, dolayısıyla preoperatif hazırlık ve intraoperatif uygun yaklaşım perioperatif 
sonuçlar için çok önemlidir. Bu hastalarda anesteziye bağlı açlık, hipoglisemi, 
kusma, hipotermi, asidoz ve hipovolemi katabolizmaya yol açar. Bu nedenle 
ameliyat öncesi açlığın sınırlandırılması, intravenöz dekstroz ile sürekli enerji 
kaynağı sağlanması ve metabolik durumun yakından izlenmesi önemlidir. Has-
talığa bağlı respiratuvar ve kardiyak tutulum olabileceği için preoperatif dönem-
de kardiyak ve respiratuvar değerlendirmenin dikkatle yapılması ve gerekli op-
timizasyonun sağlanması gerekir. Mitokondriyal hastalar potansiyel olarak bazı 
ajanlara aşırı duyarlı olabileceğinden, volatil anesteziklere ve barbitüratlara karşı 
dikkatli olunmalıdır. Yine bu hastalar PRIS açısından daha yüksek risk altın-
da olabilirler; dolayısıyla propofol kullanımından kaçınılmalı veya kısa prose-
dürlerle sınırlandırılmalıdır. Hastaların laktat seviyeleri yüksek olabileceğinden 
laktat içeren solüsyonlardan kaçınılmalı, gerekirse solüsyonlara sodyum bikar-
bonat ilave edilmeli ve intraoperatif dönemde sık sık serum laktat, pH, elektrolit 
ve glukoz düzeyleri kontrol edilmelidir. Uzun etkili opioidler kullanılmamalı; 
opioid ihtiyacını sınırlandırmak için rejyonel tekniklerden ve non-steroidal an-
tiinflamatuvar ajanlar gibi adjuvanlardan faydalanılmalıdır. Önceden miyopatisi 
veya azalmış solunum eforu olan mitokondriyal hastalarda kas gevşeticiler dik-
katli kullanılmalıdır. Süksinilkolinden kaçınılmalı, orta etkili non-depolarizan 
NMB’ler tercih edilmeli, nöromüsküler monitörizasyon uygulanmalıdır. Malign 
hipertermi ve mitokondriyal hastalık arasında net bir bağlantı olmamakla bir-
likte başta volatil ajanlar olmak üzere malign hipertermiyi tetikleyen anestezik 
ilaçlardan uzak durulmalıdır.
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