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BÖLÜM

Kalıtsal Metabolik Hastalığı 
Olan Hastanın Karaciğer 

Transplantasyonunda Anestezi Yönetimi 9.
Zeynep ERSOY1

ÖZET

Üre siklus defektlerinden (ÜSD) sitrülinemi tip I (CTLN 1) olan, 6 aylık Amerikan 
Anesteziloji Derneği (ASA) skoru IV olan çocuğun karaciğer transplantasyonu 
(KT) sırasındaki anestezi yönetimini sunmayı amaçladık. Olgumuzda KT 
sırasında herhangi bir anormal durum gözlenmedi. KT’dan sonra amonyak 
ve sitrülin seviyeleri düşmeye başladı. CTLN 1 tanılı KT planlanan hastada 
preoperatif multidisipliner yaklaşımı ve tedavi planının önemini literatür 
eşliğinde vurgulamaya çalıştık. 

GIRIŞ

Sitrin eksikliği, otozomal resesif kalıtım paterni (1) ile en yaygın ÜSD’den 
biridir. CTLN’nin iki varyantı vardır: Klasik form, tip I (yenidoğan başlangıçlı), 
defektif enzim argininosüksinat sentaz sitrülinin üçüncü basamağını bozup üre 
döngüsünde L-argininosüksinata dönüşememesi sonucu meydana gelir. CTLN 
1 yaklaşık 1/57.000 doğumda görülür (2).

Anestezi gerektiren tanı ve tedavi prosedürleri CTLN 1 hastalarında sık 
gerekmektedir ve anestezi yönetiminde dikkat edilmelidir. Düşük proteinli bir 
diyet, amonyak temizleyiciler ve arginin veya sitrülin takviyeleri erken tedaviye 
yardımcı olabilir (3).

Yapılan araştırmalarda, genel bir CTLN 1 tanısı için KT ile tedavi edilen 
hastaların uzun vadede iyi sağkalım oranlarına sahip olduğunu göstermektedir 
(4). Literatürde KT yapılmış CTLN 1’in pediatrik anestezik yönetimini açıklayan 
literatürde sadece bir vakaya rastladık (5). Olgumuzda CTLN 1 KT geçirecek 
hastalarda preoperatif multidisipliner yaklaşımı ve tedavi planının önemini 
literatür eşliğinde vurgulamaya çalıştık. 
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infüzyonu ve sevofluranı güvenle kullandık ve herhangi bir komplikasyonla 
karşılaşmadık.

CTLN 1 hastasında, L-arjinin nitrik oksit (NO) öncüsü olduğu için L-arginin 
birikimi vardır ve bu hastalarda NO salınımı yüksektir (19). NO salınımı 
vazadilatasyona yol açaçağından ve bu hastalarda hemodinamik instabilite çok 
sık karşılaşılan bir durum olduğundan özellikle dikkatli olunmalıdır. 

CTLN 1 hastalarında koagülopati meydana gelebilir. Ek olarak, 
trombositopeni ve trombosit disfonksiyonu, hiperamoneminin sık görülen yan 
etkileridir. Sonuç olarak, bu nedenlerden dolayı kan ürünü transfüzyon ihtiyacı 
artabilir (1,3). Olgumuza da bu nedenlere bağlı kan transfüzyonu uyguladık.

Sonuç
Sonuç olarak, ÜSD’li hastalarda anestezi ve cerrahi sürecinin neden olduğu 

psikolojik metabolik stresi en aza indirmek için detaylı preoperatif ayrıntılı 
planlama ve tedavi yapılmalıdır. Optimal hidrasyon sağlanmalı ve protein 
katabolizması minimuma indirilmeye çalışılmalıdır. ÜSD’li pediatrik hastaların 
takip ve tedavileri ileri merkezlerde anestezi uzmanları, transplantasyon 
cerrahları ve metabolizma doktorlarını içeren eğitimli multidisipliner ekipler 
tarafından yapılmalıdır. 
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