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| OZET

Leigh sendromu (LS), mitokondriyal enerji {iretimindeki bozukluklarin neden
oldugu, subakut nekrotizan ensefalomyelopati ve ilerleyici, nérodejeneratif se-
yirle karakterize nadir bir hastaliktir. Genellikle bebeklik doneminde gelisimsel
gerilik, nobetler, dizartri ve ataksi ile kendini gosterir. Bu hastalarda ayrica so-
lunum yetmezligine ve 6liime yol agan laktik asidoz ataklar1 da gelisebilir. Du-
rumun nadir olmasi nedeniyle, uygun anestezi plan1 belirsizligini korumaktadur.
Bu yazida, genel anestezi altinda Nissen fundoplikasyonu ve gastrostomi cerra-
hisi uygulanan LS tanili pediyatrik hastanin perioperatif anestezi yonetimi ele

alinmistir.

Leigh sendromu tanili, laparoskopik antireflii ve gastrostomi cerrahisi plan-
lanan hasta 27 aylik, erkek cocuk olup 10 kg (3 persentil alt1) agirliginda ve 82
cm (3 persentil alt1 ) boyunda idi. LS tanisi, karakteristik klinik ve radyolojik
bulgularla 2 ay 6nce konulmustu. Fizik muayenede psikomotor gelisme geriligi,
biiytime geriligi, koreo-atetoid hareketleri ve distonik durusu vardi, sadece basit
kelimeleri anliyor ve konusmuyordu. Vital bulgular1 normal sinirlarda olan has-
tanin kardiyovaskiiler ve solunum sistemi muayenelerinde 6zellik yoktu. Kan
gaz1 6rneklemesinde hafif metabolik asidoz ve hiperlaktatemi mevcuttu.

Hastada anestezi indiiksiyonu midazolam (100 ug kg") ile yapildi. Anestezi
idamesinde midazolam ve remifentanil infiizyonu kullanildi, herhangi bir in-
halasyon anestezigi uygulanmadi. Rokiironyum bromiir (0.5 mg kg™") ile néro-
muskiiler blokaj saglandiktan sonra endotrakeal entiibasyon gerceklesti. Islem
2.5 saat siirdii ve intraoperatif sivi uygulamasinda toplam 250 mL %5 dekstroz,
9%0.45 sodyum kloriir kullanildi. Postoperatif analjezide 10 mg kg paraseta-
mol intravendz (iv) yoldan verildi. Islem sonrasi rekiirarizasyon i¢in 2 mg kg'!
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Sonug olarak, LS mitokondriyal bir hastaliktir ve bu hastalarda anesteziye bagl
komplikasyon riski yiiksektir. Mitokondriyal bozuklugu olan hastalar genellik-
le herhangi bir katabolik duruma kars1 metabolik dekompanzasyon yatkindir-
lar, dolayisiyla preoperatif hazirlik ve intraoperatif uygun yaklasim perioperatif
sonuglar i¢in ¢ok 6énemlidir. Bu hastalarda anesteziye bagl aglik, hipoglisemi,
kusma, hipotermi, asidoz ve hipovolemi katabolizmaya yol agar. Bu nedenle
ameliyat oncesi aghigin sinirlandirilmasi, intravenoz dekstroz ile siirekli enerji
kaynag1 saglanmasi ve metabolik durumun yakindan izlenmesi 6nemlidir. Has-
taliga bagli respiratuvar ve kardiyak tutulum olabilecegi i¢in preoperatif donem-
de kardiyak ve respiratuvar degerlendirmenin dikkatle yapilmasi ve gerekli op-
timizasyonun saglanmasi gerekir. Mitokondriyal hastalar potansiyel olarak bazi
ajanlara agir1 duyarl olabileceginden, volatil anesteziklere ve barbitiiratlara kars:
dikkatli olunmalidir. Yine bu hastalar PRIS agisindan daha yiiksek risk altin-
da olabilirler; dolayisiyla propofol kullanimindan kaginilmali veya kisa prose-
diirlerle sinirlandirilmalidir. Hastalarin laktat seviyeleri yliksek olabileceginden
laktat igeren soliisyonlardan kaginilmali, gerekirse soliisyonlara sodyum bikar-
bonat ilave edilmeli ve intraoperatif donemde sik sik serum laktat, pH, elektrolit
ve glukoz diizeyleri kontrol edilmelidir. Uzun etkili opioidler kullanilmamaly;
opioid ihtiyacin1 sinirlandirmak igin rejyonel tekniklerden ve non-steroidal an-
tiinflamatuvar ajanlar gibi adjuvanlardan faydalanilmalidir. Onceden miyopatisi
veya azalmis solunum eforu olan mitokondriyal hastalarda kas gevseticiler dik-
katli kullanilmalidir. Siiksinilkolinden kaginilmali, orta etkili non-depolarizan
NMB’ler tercih edilmeli, ndromiiskiiler monitérizasyon uygulanmalidir. Malign
hipertermi ve mitokondriyal hastalik arasinda net bir baglant1 olmamakla bir-
likte basta volatil ajanlar olmak iizere malign hipertermiyi tetikleyen anestezik
ilaglardan uzak durulmalidir.
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