Spinal Muskuler Atrofili (Tip 3)
Olguda Komplike Skolyoz
Cerrahisinde Anestezi Yonetimi
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Bu olguda spinal muskuler atrofili (Tip 3) hastada skolyoz cerrahisinde int-
raoperatif pnomotoraks gelisen hastada peroperatif anestezi deneyimimizi sun-
may1 amagladik.

Spinal miiskiiler atrofi (SMA), omurilikteki motor sinir hiicrelerinin zamanla
fonksiyonlarinin kaybolmasina neden olan, progresif, otozomal resesif kalitim-
I1 sinir-kas hastaligidir (1). Beyin ve omuriligin tabaninda bulunan 6n boynuz
hiicrelerinin agamali olarak tahrip olmasina neden olur, bu da ilerleyici kas za-
yiflig1 ve atrofi ile sonuglanir. SMA’nin en yaygin bi¢imlerine 5q kromozomu
tizerindeki SMN1’deki (yani 5q SMA’lar) delesyonlar veya mutasyonlar neden
olur ve kromozom 5q13.2 tizerindeki SMN1 genindeki mutasyonlar veya bial-
lellik delesyonlar sonucunda SMNI1 proteininin yetersizligi ortaya gikar (2-5).

SMN proteininin biiyiik kismi hiicreler tarafindan SMN1 geninden olustu-
rulur iken yedekleme geni olarak adlandirilan SMN2 geni de bulunmaktadir. Bu
genin iki kopyasinda da yapisal defekt olusur ise hastalik meydana gelir. SMN
proteininin ¢ogu SMN1 geni araciligiyla meydana gelir. Bu gendeki mutasyonlar
nedeniyle ya yetersiz SMN proteini iiretilir ya da hig iiretilmez. Bu durumda
SMN2 geni araciligiyla SMN proteini tiretilir ve bu da yalnizca %10’unu karsilar.
Bu protein %90°1 daha kisa olmasi nedeniyle ¢ok hizli bir sekilde yok olur. Buna
neden olarak SMN2 geninde hiicreler araciligiyla yapim asamasinda mRNA’nin
bir boliimiiniin yok olmasina sebep olan bir sinyalin oldugu gésterilmistir (6,7).
SMN proteininin eksikliginde motor néronlar kademeli olarak yok olurlar ve
sonug olarak kaslarin ilerleyerek zayiflamast ile, solunum, yutma ve hareket ye-
tenegi zayiflar. Hastaligin siddetini SMN2 miktar1 belirler. Daha ytiksek sayidaki
SMN2 kopyasi, genellikle daha hafif klinik fenotipler ile iliskilidir.
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visinde takip edilen hasta yatisinin 10. giiniinde korsesi ile taburcu edilmistir.
Sekil 6a’da postoperatif PA akciger grafisi $ekil 6b’de hasta arka plan fotografi
goriinmektedir.

Sekil 6a. Postoperatif PA akciger grafisi ~ $ekil 6b. Hastanin arka plan goriintiisi

Sonug olarak sistemik sorunlarin eslik ettigi SMA Tip 3 tanili hastamizin

ozellikli cerrahiler grubundan olan skolyoz operasyonu sirasinda pnémotoraks

gelismesine ragmen peroperatif etkin anestezi yonetimiyle sifa ile taburcu ettik.
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