
- 321 -

BÖLÜM
35.

Griscelli Sendromlu Pediyatrik 
Olguda Anestezi Yönetimi
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ÖZET

Griscelli sendromu (GS) nadir görülen otozomal resesif bir hastalıktır. Bu 
sendromlu çocuklar kısmi albinizm, gümüş grisi saç gibi fenotipik özellikle-
re sahiptir. Sendromun nörolojik ve hematolojik bozukluklara ve immün yet-
mezliğe sahip olabilen alt tipleri de vardır. Sendromun nadir olması nedeniyle 
anestezi yönetimi belirsizdir. Bu yazıda, genel anestezi ile frontal sinüs fraktürü 
cerrahisi geçiren GS’li bir çocuk hastanın perioperatif anestezi yönetimi ele 
alınmıştır.

Griscelli sendromu tanılı hasta 9.5 kg (50-75 persentil (p)) ağırlığında ve 70 
cm (3-10 p) boyunda 10 aylık bir erkek çocuktu. Hastanın anne-babası ikinci 
derece akrabaydı ve hastanın 2 kardeş ölümü öyküsü vardı. İlk erkek kardeşinin 
ölüm nedeni bilinmezken, ikinci kardeşine GS teşhisi konmuştu. Hastanın vital 
bulguları normaldi ve fizik muayenesinde saçlarının, kirpik ve kaşlarının gri ol-
ması dışında bir özellik yoktu. Fizik muayenede hepatosplenomegali saptanmadı 
ve laboratuvar sonuçlarında herhangi bir anormallik yoktu.

Hastada anestezi indüksiyonu ve idamesi inhalasyon ajanı olan sevofluran ile 
sağlandı. Nöromüsküler blokaj için roküronyum bromür (0.5 mg kg-1) kullanıldı 
ve ardından endotrakeal entübasyon uygulandı. Cerrahi işlem 1 saat sürdü ve 
toplam sıvı uygulaması 100 mL %0.9 sodyum klorür ile sağlandı. Nöromüsküler 
blokaj neostigmin ve atropin ile antagonize edilerek ekstübe edildi ve yakın göz-
lem amaçlı yoğun bakıma alındı.

Griscelli sendromlu çocuklarda hemofagositik sendrom da görülebileceğin-
den, ameliyat öncesi laboratuvar sonuçları dikkatle incelenmeli, fizik muayene 
detaylıca yapılmalıdır. Trombositlerde granül olmaması nedeniyle operasyon sı-
rasında ve sonrasında kanama riski göz önünde bulundurulmalıdır.
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lıdır. Perioperatif anestezi yönetiminde immün sistem ve kemik iliği depresyonu 
yapmayan ve karaciğer toksisitesine yol açmayan ajanları tercih etmek uygun 
olur. Ameliyat sonrası dönemde cerrahi ve anestezi ilişkili stres faktörlerinin 
hastalığın kliniğini agreve edebileceği bilinerek postoperatif yönetim buna göre 
planlanmalıdır.
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