Total Kalga Protezi Yapilan
Alkaptoniirili Hastada Anestezi
Yonetimi — Olgu Sunumu
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| OZET

Alkaptoniiri, homogentisik asit oksidaz enziminin eksikligine bagli olarak
dokularda homogentisik asit birikimi ile sonuglanan otozomal resesif bir
hastaliktir. Solunum yollari, vertabral dokulardaki dejenerasyon nedeni ile
bu hastalarda zor hava yolu ve zor néroaksiyel blok goriilebilmekte bu durum
anestezi yonetimini zorlagtirmaktadir.

69 yasinda erkek hasta koksartoz nedeniile ortopedi ve travmatoloji klinigince
spinal anestezi esliginde total kalga protezi operasyonu yapildi. Peroperatif
hemodinamik parametreler normal sinirlar i¢inde seyretti. Hastaya postoperatif
analjezi i¢in fasia iliaka kompartman blogu uygulandi. Postoperatif herhangi bir
komplikasyon gelismeyen hasta 4. giinde taburcu edildi.

Alkaptoniirili hastalarda zor hava yolunun olusturacag: hayati tehditler ve
komplikasyonlar diisiiniildiigiinde, bu hastalarda anestezi yonetimi igin rejyonel
tekniklerin 6ncelikle diisiiniilmesi gerektigi kanaatindeyiz.

| GIRIS

Alkaptoniiri(AKU), fenilalaninvetrozin metabolizmasindarolalanhomogentisik
asit oksidaz (HGO) enziminin eksikligine bagli olarak gelisen otozomal resesif
bir hastaliktir. Bu enzim trozin metabolizmasinda ki homogentisik asidi
(HGA) maleylasetikasite doniistiirmektedir (1). HGO enzimini kodlayan gen
3. kromozomun uzun kolunda yer alir. Bu genin defekti sonucu viicutta HGA
seviyesi yiikselir ve bag dokuda birikmeye baslar (2). AKU 250.000 ile 1 milyon
canli dogumda 1 goriilen nadir bir metabolik bozukluktur (3,4).
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daralmasi ise noroaksiyel blok uygulamalarini giiglestirmektedir (12).

AKU hastalarinda larenks, trekea ve bronsial kikirdak doku da
okornozisten etkilenebilmektedir; bu dokulardaki HGA birikimi ses kisiklig,
nefes darlig1 ve zor hava yolu ile kendini gosterebilir. Ses kisiklig1 glottis
daralmasina isaret edebilir bu durumda entiibasyonda daha kiigtik ¢apl: tiipler
gerekebilir. Ayrica servikal vertebralardaki dejeneratif degisiklikler sonucu
hareket kisithilig1 buna bagl olarak ta boyun ekstansiyonunun kisitli olmasi
nedeni zor entiibasyon beklenebilir (13). Bizim hastamizda da zor havayolu
6ngorilmis ve zor entiibasyon onlemleri alinmigtir. Yapilan néroaksiyel blokta
3. denemede basarili olunmustur.

| soNuC

AKU, HGA birikimine bagli olarak 3-4 dekattan sonra semptomlar1 ortaya gikan
nadir goriilen bir hastaliktir. Kardiak, vertebral tutulum anestezi yonetimini
giiclestirmektedir. Ozellikle vertebral tutulum nedeni ile olusan atlantooksipital
eklem kisitlilig1 ve hava yolu tutulumu bu hastalarda zor hava yoluna neden
olabilmektedir. Bununla birlikte vertebral tutulumda intervertebal aralikta
olusan daralma noroaksiyel blok uygulamalarini da giiclestirmektedir. Anestezik
yonetim agisindan bu hastalar preoperatif hazirlik agamasinda dikkatli bir sekilde
irdelenmeli, zor hava yolu ve zor néroaksiyel blok olabilecegi g6z 6niine alinarak
hazirliklar yapilmalidir. AKU hastalarinda zor hava yolunun olusturacag hayati
tehdit eden komplikasyonlar diisiiniildiigiinde, bu hastalarda anestezi yonetimi
i¢in rejyonel tekniklerin oncelikle diisiintilmesi gerektigi kanaatindeyiz.
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