Griscelli Sendromlu Pediyatrik
Olguda Anestezi Yonetimi

Murat Tiirketin ILGINEL'

| OZET

Griscelli sendromu (GS) nadir goriilen otozomal resesif bir hastaliktir. Bu
sendromlu ¢ocuklar kismi albinizm, glimiis grisi sa¢ gibi fenotipik 6zellikle-
re sahiptir. Sendromun norolojik ve hematolojik bozukluklara ve immiin yet-
mezlige sahip olabilen alt tipleri de vardir. Sendromun nadir olmasi nedeniyle
anestezi yonetimi belirsizdir. Bu yazida, genel anestezi ile frontal siniis fraktiirii
cerrahisi geciren GS’li bir ¢ocuk hastanin perioperatif anestezi yonetimi ele
alinmigtir.

Griscelli sendromu tanili hasta 9.5 kg (50-75 persentil (p)) agirliginda ve 70
cm (3-10 p) boyunda 10 aylik bir erkek ¢ocuktu. Hastanin anne-babasi ikinci
derece akrabaydi ve hastanin 2 kardes 6liimii dykiisii vardi. Ilk erkek kardesinin
6lim nedeni bilinmezken, ikinci kardesine GS teshisi konmustu. Hastanin vital
bulgular1 normaldi ve fizik muayenesinde saglarinin, kirpik ve kaslarinin gri ol-
mast disinda bir 6zellik yoktu. Fizik muayenede hepatosplenomegali saptanmad:
ve laboratuvar sonuglarinda herhangi bir anormallik yoktu.

Hastada anestezi indiiksiyonu ve idamesi inhalasyon ajan1 olan sevofluran ile
sagland1. Noromiiskiiler blokaj igin rokiironyum bromiir (0.5 mg kg™) kullanild:
ve ardindan endotrakeal entiibasyon uygulandi. Cerrahi islem 1 saat stirdii ve
toplam siv1 uygulamasi 100 mL %0.9 sodyum kloriir ile saglandi. Néromiiskiiler
blokaj neostigmin ve atropin ile antagonize edilerek ekstiibe edildi ve yakin goz-
lem amagli yogun bakima alind1.

Griscelli sendromlu ¢ocuklarda hemofagositik sendrom da gériilebilecegin-
den, ameliyat 6ncesi laboratuvar sonuglar1 dikkatle incelenmeli, fizik muayene
detaylica yapilmalidir. Trombositlerde graniil olmamas: nedeniyle operasyon si-
rasinda ve sonrasinda kanama riski goz 6niinde bulundurulmalidur.
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lidir. Perioperatif anestezi yonetiminde immiin sistem ve kemik iligi depresyonu
yapmayan ve karaciger toksisitesine yol agmayan ajanlari tercih etmek uygun
olur. Ameliyat sonras1 donemde cerrahi ve anestezi iliskili stres faktorlerinin

hastaligin klinigini agreve edebilecegi bilinerek postoperatif yonetim buna gore
planlanmalidur.
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