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| OZET

Ure siklus defektlerinden (USD) sitriilinemi tip I (CTLN 1) olan, 6 aylik Amerikan
Anesteziloji Dernegi (ASA) skoru IV olan ¢ocugun karaciger transplantasyonu
(KT) swrasindaki anestezi yonetimini sunmay1 amagladik. Olgumuzda KT
sirasinda herhangi bir anormal durum gozlenmedi. KT'dan sonra amonyak
ve sitriilin seviyeleri diismeye bagladi. CTLN 1 tanili KT planlanan hastada
preoperatif multidisipliner yaklasimi ve tedavi planinin Onemini literatiir
esliginde vurgulamaya calistik.

| GIRiS

Sitrin eksikligi, otozomal resesif kalitim paterni (1) ile en yaygin USDden
biridir. CTLN’nin iki varyant: vardir: Klasik form, tip I (yenidogan baslangich),
defektif enzim argininosiiksinat sentaz sitriilinin tiglincii basamagini bozup iire
dongiisiinde L-argininosiiksinata déniisememesi sonucu meydana gelir. CTLN
1 yaklasik 1/57.000 dogumda goriiliir (2).

Anestezi gerektiren tan1 ve tedavi prosediirleri CTLN 1 hastalarinda sik
gerekmektedir ve anestezi yonetiminde dikkat edilmelidir. Diisiik proteinli bir
diyet, amonyak temizleyiciler ve arginin veya sitriilin takviyeleri erken tedaviye
yardimci olabilir (3).

Yapilan aragtirmalarda, genel bir CTLN 1 tanisi i¢in KT ile tedavi edilen
hastalarin uzun vadede iyi sagkalim oranlarina sahip oldugunu gostermektedir
(4). Literatiirde KT yapilmis CTLN 1’in pediatrik anestezik yonetimini agiklayan
literatiirde sadece bir vakaya rastladik (5). Olgumuzda CTLN 1 KT gecirecek
hastalarda preoperatif multidisipliner yaklasimi ve tedavi planinin 6nemini
literatiir esliginde vurgulamaya calistik.
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infizyonu ve sevoflurani giivenle kullandik ve herhangi bir komplikasyonla
karsilasmadik.

CTLN 1 hastasinda, L-arjinin nitrik oksit (NO) 6nciisii oldugu igin L-arginin
birikimi vardir ve bu hastalarda NO salinimi yiiksektir (19). NO salinimi
vazadilatasyona yol a¢agagindan ve bu hastalarda hemodinamik instabilite ¢ok
sik karsilasilan bir durum oldugundan 6zellikle dikkatli olunmalidir.

CTLN 1 hastalarinda koagiilopati meydana gelebilir Ek olarak,
trombositopeni ve trombosit disfonksiyonu, hiperamoneminin sik goriilen yan
etkileridir. Sonug olarak, bu nedenlerden dolay1 kan {iriinii transfiizyon ihtiyaci
artabilir (1,3). Olgumuza da bu nedenlere bagli kan transfiizyonu uyguladik.

Sonug

Sonug olarak, USD’li hastalarda anestezi ve cerrahi siirecinin neden oldugu
psikolojik metabolik stresi en aza indirmek i¢in detayl preoperatif ayrintili
planlama ve tedavi yapilmalidir. Optimal hidrasyon saglanmali ve protein
katabolizmast minimuma indirilmeye ¢alisiimalidir. USD’li pediatrik hastalarin
takip ve tedavileri ileri merkezlerde anestezi uzmanlari, transplantasyon
cerrahlar1 ve metabolizma doktorlarini igeren egitimli multidisipliner ekipler
tarafindan yapilmalidir.
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