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BÖLÜM
38.

Spinal Muskuler Atrofili (Tip 3) 
 Olguda Komplike Skolyoz 

Cerrahisinde Anestezi Yönetimi

Keziban BOLLUCUOĞLU 1

GIRIŞ

Bu olguda spinal muskuler atrofili (Tip 3) hastada skolyoz cerrahisinde int-
raoperatif pnömotoraks gelişen hastada peroperatif anestezi deneyimimizi sun-
mayı amaçladık.

Spinal müsküler atrofi (SMA), omurilikteki motor sinir hücrelerinin zamanla 
fonksiyonlarının kaybolmasına neden olan, progresif, otozomal resesif kalıtım-
lı sinir-kas hastalığıdır (1). Beyin ve omuriliğin tabanında bulunan ön boynuz 
hücrelerinin aşamalı olarak tahrip olmasına neden olur, bu da ilerleyici kas za-
yıflığı ve atrofi ile sonuçlanır. SMA’nın en yaygın biçimlerine 5q kromozomu 
üzerindeki SMN1’deki (yani 5q SMA’lar) delesyonlar veya mutasyonlar neden 
olur ve kromozom 5q13.2 üzerindeki SMN1 genindeki mutasyonlar veya bial-
lellik delesyonlar sonucunda SMN1 proteininin yetersizliği ortaya çıkar (2-5).

SMN proteininin büyük kısmı hücreler tarafından SMN1 geninden oluştu-
rulur iken yedekleme geni olarak adlandırılan SMN2 geni de bulunmaktadır. Bu 
genin iki kopyasında da yapısal defekt oluşur ise hastalık meydana gelir. SMN 
proteininin çoğu SMN1 geni aracılığıyla meydana gelir. Bu gendeki mutasyonlar 
nedeniyle ya yetersiz SMN proteini üretilir ya da hiç üretilmez. Bu durumda 
SMN2 geni aracılığıyla SMN proteini üretilir ve bu da yalnızca %10’unu karşılar. 
Bu protein %90’ı daha kısa olması nedeniyle çok hızlı bir şekilde yok olur. Buna 
neden olarak SMN2 geninde hücreler aracılığıyla yapım aşamasında mRNA’nın 
bir bölümünün yok olmasına sebep olan bir sinyalin olduğu gösterilmiştir (6,7). 
SMN proteininin eksikliğinde motor nöronlar kademeli olarak yok olurlar ve 
sonuç olarak kasların ilerleyerek zayıflaması ile, solunum, yutma ve hareket ye-
teneği zayıflar. Hastalığın şiddetini SMN2 miktarı belirler. Daha yüksek sayıdaki 
SMN2 kopyası, genellikle daha hafif klinik fenotipler ile ilişkilidir.
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visinde takip edilen hasta yatışının 10. gününde korsesi ile taburcu edilmiştir. 
Şekil 6a’da postoperatif PA akciğer grafisi Şekil 6b’de hasta arka plan fotoğrafı 
görünmektedir.

Şekil 6a. Postoperatif PA akciğer grafisi Şekil 6b. Hastanın arka plan görüntüsü

Sonuç olarak sistemik sorunların eşlik ettiği SMA Tip 3 tanılı hastamızın 
özellikli cerrahiler grubundan olan skolyoz operasyonu sırasında pnömotoraks 
gelişmesine rağmen peroperatif etkin anestezi yönetimiyle şifa ile taburcu ettik.
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