Progresif Muskiiler Distrofili
Olguda Anestezi Yonetimi
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25 yasinda 45 kg olan 17 y1l dnce progresif muskiiler distrofi (PMD) tanisi
konulan ve son 5 yildir yatalak olan kadin hasta acil servise gaita yapamama ve
karinda yaygin sislik sikayetleri ile getirildi. Hastanin anamnezinden 5 yasindan
itibaren ytiriimekte zorlandig1, 6 yasinda oturup kalkarken ve merdiven ¢ikar-
ken zorlanma sikayetlerinin arttig1, 8 yasinda kas enzimlerinde ytikseklik sap-
tandig1l, PMD 6n tanisi konularak elektromiyografi (EMG) yapildig1 ve miyopati
bulgular1 saptanmasi iizerine kas biyopsisi yapilmasi sonucu kas biyopsi mater-
yalinin mikroskobik incelemesinde Limb-Girdle Muskiiler Distrofi (LGMD) ko-
nulmus oldugu ve yaklasik 4 yil 6nce de hastaligin solunum kaslarini etkilemesi
sonucunda trakeostomi agilmis oldugu 6grenildi. Hastanin iki glindiir karinda
sislik, hassasiyet ve gaita yapamama sikayetleri mevcuttu. Hasta akut ileus 6n
tanustyla ileri tetkik ve tedavi amagli yogun bakim tinitesine (YBU) kabul edildi.
Hastanin fizik muayenesinde alt ve list ekstremite kaslar1 atrofik ve motor kayip
(%98), yutma zorlugu ve kunduraci gégiis yapist mevcuttu. Norolojik muaye-
nesinde; bilinci agik, oryante ve koopere olan hastanin pupiller izokorik, 151k
refleksi (IR)+/+, fasial asimetri yok, dil orta hatta ve fasikiilasyon yoktu. Derin
tendon refleksleri bilateral yoktu. Laboratuvar bulgularinda; aspartat aminot-
ransferaz (AST): 43 IU L7, alanin aminotransferaz (ALT): 46 IU L', kreatin
kinaz (CK): 78 IU L™, kreatin fosfokinaz (CPK): 218 IU L™, laktat dehidrogenaz
(LDH):138 IU L™}, diger biyokimya degerleri ve tam kan degerleri normal olarak
izlendi. Kan gaz1 ve ekokardiyografisi (EKO) normaldi. Kardiyak ve solunum
sistemi kontrolleri dogal olarak izlendi. Hastanin alt batin bilgisayarli tomografi
(BT)’sinde ileal anslarda ve jejunal anslarda hafif belirginlesme izlendi. Genel
cerrahi tarafindan konsiilte edilen hastaya, akut ileus 6n tanis1 konularak ame-
liyat planland.
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Bazi ¢aligmalar gostermistir ki, bir propofol infiizyonu malign hiperpirek-
siye duyarl bir hasta giivenlidir (25) ve propofol, inhalasyon anesteziklerinin
aksine ryanodin Ca21 reseptoriinii aktive etmedigi icin MH'yi tetiklemedigini
bildirmislerdir. Ancak, propofol infiizyonunun neden oldugunu diistindigi
hipertermi olgusunu, 1996 yilinda editére yazdig1 bir mektupta bildirilmesine
ragmen (26), bir y1l sonra, 2 tane bu tezin olas1 olmadig1 sonucuna varan giiriit-
me bildirileri yayinlandi (27,28). Ayrica 6liimlerin nedeni uzun siireli propofol
infiizyonlar1 ile sedasyon uygulanan gocuklarda heniiz net olarak tespit edilme-
misti (29).

Anestezi indiiksiyonunda kullanilan intravenéz ajanlarin miyotoniye neden
oldugu bilinmektedir. Propofol ayrica miyotonik distrofili hastalarda da indiik-
siyon ve idamede basarili sekilde kullanilmis ve tercih edilmistir (30).

| soNuc

Sonug olarak yaptigimiz klinik 6n degerlendirme ve aileden aldigimiz detayli
anamnez yoluyla noromiiskiiler hastaligi ve hastaligin tipi bilinen hastamizda;
uyguladigimiz anestezi yontemi sonucunda herhangi bir komplikasyon gelis-
memistir. Uyguladigimiz anestezi yonteminin PMD’li hastalarda giivenilir bir
yontem oldugunu diistinmekteyiz.
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