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Marfan Sendromlu Bir Hastada Anestezi
Yaklasimi: Olgu Sunumu
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OZET

Marfan Sendromlu Bir Hastada Anestezi Yanetimi: Olgu Sunumu
Marfan Sendromu; bagta iskelet ve kardiyovaskiiler sistemleri tutan ge-
neralize bag dokusu hastaligidir. Otozomal dominant gecisli olup, go-
ritlme sikligr 100.000'de 4-10 arasindadir. Marfan sendromiu olgular-
da, olasi kalp kapak hastaliklari, torasik aort anevrizmast ve eklem hi-
permobilitesinin olasi komplikasyonlar: nedeniyle, anestezi énem tagi-
maktadir. Iskelet sisteminin etkilendigi hallerde pektus ekskavatus ve ki-
foskalyoz gorillebildigi gibi ¢ene ekleminin deforme oldugu olgularda,
cene luksasyonu da goriilebilir. Bu olgularin entiibasyonun sirasinda
dikkatli olunmali, hipertansiyon ya da asirt hipotansiyondan sakinilma-
lidir.
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SUMMARY

Anesthesical Management of Marfan Syndrome: A Case Report

The Marfan Syndrome is a heritable disorder of connective tissue invol-
ving the skeletal and cardiovaskular systems. It's an otosomal dominant
disorder and its prevalance is 4-10 to 100,000 cases. Management of
anesthesia for Marfan Syndrome has specific precautions for valvular
heart diseases, thoracic aortic aneurysm and skeletal laxicity. We can
see pectus excavatum, kyphoscoliosis or subluxation of temporomandi-
bular junction. We must be careull in intubation and be alerted for
hyper or hypotension.

Key Words: Marfan syndrome, General anesthesia, Difficult intubation

GIRIS

Marfan Sendromu iskelet sistemi, kardiyovaskiiler ve
okiiler sistemleri tutan, generalize bag dokusu defekti
iceren genetik bir hastaliktir. ik kez 1986 yilinda pediat-
rist AB Marfan tarafindan (1), uzun ve ince ekstremitele-
ri olan hastalarda karakteristik iskelet bulgusu "dolichos-
tenomelia” ile tammlanmgtir. Genetik olarak otozomal
dominant gecisli olup goriilme siklig: 100.000'de 4 ile 10
arasindadir (2).

Marfan sendromlu olgularda anestezi, olasi kalp kapak
hastahiklari, torasik aort anevrizmas: ve eklem hipermo-
bilitesinin olas1 komplikasyonlar1 nedeniyle 6nem tasi-
maktadir (3). Aortun dilatasyonuna bagh olarak hastalar-
da aort yetersizligi, carpinti, dispne, anginal agn gibi
semptomlar gézlenebilir. Erken yasta goriilebilen amfi-
zem, akcigerlerde gozlenen kistik degisiklikler ve spon-
tan pnomotoraks sikca gozlenen solunumsal problemler-
dir. Yine iskelet sisteminin etkilendigi hallerde pektus
ekskavatus ve kifoskolyoz goriilebildigi gibi ¢ene ekle-
minin deforme oldugu olgularda ¢ene luksasyonu da go-
riilebilir (4).
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Marfan sendromu hastalarina anestezi uygulamas: ézel-
lik arz etmektedir. Calismamizda Marfan Sendromu tani-
s1 almig ve zor entiibasyon 6zellikleri tasiyan bu olgu-
muzda uyguladifimiz anestezi yonetimini sunmayi ve
mevcut literatiirler 1s18inda tartismay1 amacladik.

OLGU

Kifoskolyoza bagh sirt, bel agrilari ve nefes darlig: sika-
yetleri ile bagvuran ve dzge¢misinde 9 aylikken menen-
jit gecirme oOykiisii olan hastamizin pre-operatif deger-
lendirmesinde marfanoid gériintim ve eklem hipermobi-
litesi mevcuttu. Aile sorgulamasinda herhangi bir aile
oykiisii saptanmayan olgunun fizik muayenesinde, 78 kg
ve 188 cm boyunda ve Mallampatisi grade [V oldugu
saptandi. Hastamizin alt ve iist ekstremite boylari uzun
ve tiim eklemlerinde hipermobilite meveuttu. Fizik mu-
ayenesinde baska bir patolojik bulgu saptanmadi. 6 saat
siiren achg takiben hasta premedikasyon uygulanmadan
operasyona alindi. Ameliyathanede hasta elektrokardi-
yografi, intraarteryel kan basinci monitorizasyonu ve
SpO2 monitérizasyonu uygulandi. Mallampatisi de goz
Oniine alinan hastaya zor entiibasyon i¢in gerekli kosul-
lar hazirland1. Hasta fentanil (1mcg/kg), propofol (2.5
mg/kg) ve siiksinilkolin (0,7 mg/kg) ile indiiksiyonu ta-
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eklem korunarak entiibe edildi. Anestezi idamesinde %
45-55 02 ve N20 ve % 1-2 sevoflurane ile saglandi.
Operasyon geregi hastaya intraarteryel basinci 85-100
mmHg diizeyinde tutacak dozlarda infiizyon pompasi ile
remifentanil infiizyonu ile kontrollii hipotansiyon uygu-
land1. 30 dk. ara ile arteryel kan gazi analizi uygulanan
hastaya kanamalarini replase etmek amaciyla 2 U eritro-
sit siispansiyonu verildi. Operasyonun tamamlanmasinin
ardindan hasta sirtiistii ¢cevrildi. Kas gevseticinin etkisi-
nin geri dondiiriilmesi ile birlikte spontan solunumu sag-
lanan hasta ekstiibe edilerek anestezisi sonlandirildi.
Hasta operasyonun ardindan post-operatif yogun bakima
alindi.

TARTISMA VE SONUC

Marfan sendromu olan olgularda araknodaktili, uzun ve
orantisiz boy, eklem hipermobilitesi, dolikostenomelia
gibi iskelet sisteminin anormallikleri tam1 koydurucu
ozelliktedir. Yine assendan aort dilatasyonu, aort anev-
rizmasi ve aort Kapak yetersizligi gibi kardiyovaskiiler
sistem anormallikleri de sik¢a gozlemlenmektedir. Ozel-
likle biiyiik damarlarda elastik liflerinin olmayis1 6nemli
bir 6zelliktir. Bu 6zellikleri nedeni ile anestezi baslangi-
¢1 ve idamesi 6nem kazanmaktadir (3,5).

Hastalar operasyon oOncesi aort anevrizmasi, aortik re-
giirjitasyonii, kalp yetersizligi ve aritmi agisindan deger-
lendirilmeli, kapak hastalii var ise infektif endokardit
profilaksisi uygulanmalidir. Bu hastalarda anestezi tekni-
gi hipertansiyonu engellemeyi amaclasa da hastalarda
miyokard hipertrofisi ve anginal agn gibi sikdyetlerin
olabilecegi akilda tutulamali ve asirn hipotansiyondan
kagimilmalidir (5).

iskelet sistemindeki gelisim bozuklugu sonucu olgularda
uzun ve orantisiz boy dikkat ¢ekicidir. Hastalarda ekstre-
miteler ve parmaklar uzundur. Kostalarin asir1 uzamasi
pektus ekskavatum ve kifoskolyoz geligir. Cene eklemi
basta olmak iizere pek ¢ok eklemde cikik gelisebilir,
Hastalarda damak yiiksekligi fazla olabilir (5). Anestezi
islemleri sirasinda hastalan eklem yaralanmalar ve dis-
lokasyonlarindan korumak i¢in uygun pozisyon verilme-
li ve ekstermiteler mutlak desteklenmelidir. Hastalarda
prognatizm ve yiiksek damak bulunmas: entiibasyonu
giiclestirebilir. Yine cene luksasyonunu engellemek icin
entiibasyon nazikce uygulanmalidir.
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Hastalarda erken yaslarda amfizem gelisimi ve Kistik
olusumlarda gozlenebilir. Bu nedenle Marfan sendromu
olgularinda spontan pnémotoraks gelisimi nadir degildir
(6-8).

Genel goriiniimii ve eslik eden iskelet sistemindeki anor-
malikleri ile Marfan Sendromu olarak degerlendirilen
hastamizin sadece sirt agris1 sikayeti mevcuttu. Ancak
mevcut bulgulariyla hasta dikkatli bir anestezik yaklagi-
mu gerektirecek ve zor entiibasyon sikintist gozlenebile-
cek bir olgu idi. Her ne kadar Marfan Sendromu nadir
gozlense de bu olgular ile pek ¢ok cerrahi islemde karsi-
lasabilmekteyiz. Bu nedenle olusabilecek ciddi anestezik
komplikasyonlarin 6nlenmesi amaciyla bu olgulara dik-
katle yaklasmamiz ve iyi bir monittrizasyon ile hastala-
1 yakin takibe almamiz oldukca 6nem arz etmektedir.
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