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Septoplasti Operasyonu Yapilan Charcot-Marie-Tooth

Hastasinda Anestezi

Anesthesic Management of a Patient with Carcot-Marie-Tooth Disease Who

Underwent Septoplasty

Zerrin Demirtiirk, Ash Sevim, Serap Avci, Nedret Uslu, Emine Nur Ozyuvaci

Charcot-Marie-Tooth (CMT) otozomal dominant gegisli olan bir ¢esit ge-
netik polinoropati hastahigidir. Genellikle 20-30 yaslarinda baslar. Sikhg
1/2500-4000 arasindadir. Distal ayak kaslari ve on kolda baslar ve tim
viicudu sarabilir. Semptomlar; yirime guclugu, disik ayak, néromotor
debilite ve sensoriyal ataksidir. Biz septoplasti operasyonu olan CMT’li bir
olguda Anestezi yonetiminde karsiasilabilecegimiz durumlar, komplikas-
yonlar ve dikkat edilmesi gereken noktalari vurgulamayi amagladik.

Anahtar Kelimeler: Charcot-Marie-Tooth, polinéropati, anestezi

Charcot-Marie-Tooth is genetic polineuorpathic disorder with autosomal
dominant transition. It usually starts between 20-30 years of age. Its
frequency is about 1/2500-4000. It starts in distal foot muscles and the
forearm and can spread to the whole body. Symptoms are, movement
disorders, low foot, neuromotor debility and sensorial ataxy. We aim to
show the complications and circumtances and to emphasize the factors
to be considered in anesthesia managment of a patient with CMT disoder
who undergo a a septoplasty operation.
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Giris

Charcot-Marie-Tooth (CMT) otozomal dominant gecisli olan bir cesit genetik polindropati hasta-
hgidir. Genellikle 20-30 yaslarinda baslar (1, 2). Sikhg 1/2500-4000 arasindadir (3). Distal ayak
kaslari ve on kolda baslar ve tiim viicudu sarabilir. Semptomlar; ytrtime giicligu, dusik ayak,
néromotor debilite ve sensoriyal ataksidir. Solunum kaslari ve vertebraya ait kaslar da tabloya
eklenebilir (2, 4).

CMT, kendi i¢inde bircok alt grubu olan bir hastaliktir. Tip 1 CMT’de primer sorun diffiiz miyelinopa-
tinin bir sonucu olarak gelisen distal ve proksimal kaslarin her ikisinde goriilen uzamis uyanma ce-
vabidir (5, 6). Tip 2 CMT’de aksonal hasar 6n plandadir. X’e bagli ve otozomal ressesif gecisli varyant-
lari vardir. Bu calismada septoplasti operasyonu yapilan bir hastada anestezi deneyimi sunulmustur.

Olgu Sunumu

Yirmi yedi yasinda erkek hasta, septoplasti operasyonu olmak amaciyla tarafimizdan degerlen-
dirildi. Olgunun anamnezinde 14 yasinda iken ayaklarda uyusma, kosarken takilma, disme,
ayakkabi giyememe sikayetleri ile noroloji klinigine basvurdugu, yapilan muayenesi ve tetkikle-
ri sonucunda Charcot-Marie-Tooth hastaligl tanisi aldigi belirlendi. Zamanla ayak parmaklarini
oynatamayan hastanin sikayetlerine, 20 yasina geldiginde once sol ayakta hissizlik ve ardindan
diisiik ayak problemi eklendigi 6grenildi. Ozgecmisinde, anne, dayi ve dedesinde CMT hastaligi
bulunmaktaydi. Preoperatif muayenesinde bir dzellik yoktu. Rutin yapilan kan sayimi ve biyo-
kimyasal parametreleri normaldi. Solunum sistemi, kardiyovaskiiler sistem muayenesinde ozellik
yoktu, preoperatif norolojik muayenesinde; alt ekstremite parezik, bilateral derin tendon refleks-
leri alinamamaktaydi. Solunum fonksiyon testi yas, kilo ve boy olctlerine gore beklenen araliktay-
di. Tlag kullanim oykiisii yoktu.

Ameliyat 6ncesi hastaya premedikasyon yapiimadi. indiiksiyon amacli 4 mg/ kg tiopenthal Na (goz
kapag refleksi kaybolana kadar), 0,5 mg/ kg rokuronyum, 1 mcg/kg fentanil yapildi. iki dakika
sonra 8,0 numara kafli tiiple oratrakeal entiibe edildi. Anestezinin devamlili§i %50/50 oraninda
0,/ N,0 ve %1,5 sevofluran ile saglandi. Operasyon boyunca néromuskuler blokdr monitdrizasyo-
nu, cihazin olmamasi nedeniyle yapilamadi. Yaklasik 40 dakika siiren operasyon boyunca ek bir
anestezik ajan yada adjuvan ilag verilmedi. intraoperatif takibi; KTA: 76/dk, SO,: %99, ortalama
arter basinci 92 mm-Hg seyretti. Atropin 0,03 mg/kg, 0,04 mg/kg neostigmin ile kas gevsetici re-
verse edildi. Voliim kontrol modda ventile edilen hastanin yeterli spontan diyafragma solunumu
gorildiglinde ekstiibe edildi. Hasta uyanma odasinda maske oksijenle takibe alindi. Sedasyon
skoru 1 olan hasta yatagina gonderildi.
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CMT hastaligi 1/2500 oraninda goriilen genetik gecisli bir hastalik
olup, mutasyonun yerine gore tanimlanmis, bircok grup ve subg-
ruplari vardir. Hastaligin derecesi degisken olmakla birlikte, klinik
olarak belirgin problemi goriilmeyen hastalardan, solunum sikin-
tisi gelismis olanina kadar genis bir spektrumu vardir. Hem motor
hemde duyusal sinir sistemi etkilenir. Derin tendon refleksleri aza-
lir yada tamamen alinamaz. Anestezi deneyimi alan CMT’li hasta-
larin pek azinda zit etkilerin gozlendigine dair rapor mevcuttur (7).

CMT'li hastalarda néromuskuler secimi bir problemdir. Otorler
tarafindan belirtilen bir kas gevsetici tercihi yoktur. Ancak kas
gevsetici kullaniminda tercihten ziyade hastaligin dogasindan kay-
naklanan nedenlerle anestezi takibi onemlidir. Yapilan yayinlarda
ozellikle ilag¢ secimi konusunda spesifik bir tercih belirtiimemis-
tir. Tim kas gevseticilerin kullanildigi olgular yayinlanmistir. Biz
olgumuzda rutin olarak kullandigimiz rokuronyumu tercih ettik.
Noromuskuler blokor etkinligi mimkiinse bir nromuskuler mo-
nitor rehberliginde analiz edilmelidir (8). Bu monitoriin elimizde
olmamasi nedeniyle hastanin kas giictinii yalnizca klinik bulgu-
larla takip ettik. Bir calismada, 16 yas altinda anestezi almis 7
hastada 10 yillik periodda alinan anestezi gozden gecirilmistir. Bu
hastalara ya depolarizan yada nonepolarizan kas gevsetici uygu-
lanmistir (9). Stiksinilkolin sonrasi yan etki yada nondepolarizan
kas gevseticilere karsi uzamis yanit goriilmemistir (10). Antogini ve
ark.’nin (11) yayinladigi 86 hastadan olusan olgu serisinde hastala-
rin %48’ine stiksinilkolin %45’ine nondepolarizan bir kas gevsetici
uygulanmis,ancak objektif olarak entiibasyon siiresinde yada glic-
suzluikte uzama tanimlanmamistir. Stiksinilkolin ile zit etkilerinin
yokluguna ragmen, polinoropatiler ve sinir travmalari olan has-
talarda bildirilmis hiperkalemi varligi, CMT hastalarinda bu ilacin
kullanimini sinirlandirmistir. Ancak siiksinilkolin kullanimi sonrasi
potasyum duizeyleri takibi gozden kacirilmamali, malign hiperter-
miyi tetikleyebilecegi unutulmamalidir (7). Biz de anestezi yoneti-
mimizde malign hipertermi olasiligini goz ontinde bulundurduk.

CMT hastalar anestezik uygulamalarda ozellikle tiyopentale du-
yarlilik gosterirler. Literatiirde diger hipnotik ajanlarin CMT has-
talarinda kullanimi ile ilgili bilgi yoktur. Kotani ve arkadaslari 20
CMT hastasinda tiyopental dozu ile uyanma siiresi, motor ve duyu
kayiplari arasindaki iliskiyi arastirmislar ve carpici sonuclara ulas-
mislardir (11). Bu calismada tiyopental doz ihtiyacinin CMT hasta-
liginin motor ve duyuda yaptigi kayipla iliskili oldugunu gosteril-
mis, kayip ne kadar agir ve fazla ise tiyopental ihtiyacinin o kadar
azaldigi gorualmistir. Bu acidan bu tip periferik noropati hasta
gruplarinda anestezi ihtiyaci gerektiginde tiyopental tercihi ve in-
diiksiyon dozu bir kez daha diisiinilerek degerlendirilmelidir. Biz
de olgumuzda total tiopenthal dozunu 4 mg/kg olarak hesapladik.

CMT hasta poptlasyonunda dikkat etmemiz gereken bir diger
konu, akciger kapasitesi ve bununla iliskili ventilasyon stratejisidir.
Bu tip hastalarda restriktif tip akciger patolojileri gorulebilir (6).
Hastanin anestezi éncesi muayenesinde bu durum da g6z ontinde
bulundurulmalidir.

inhalasyon anestezikleri, diger iv anestezikler ve kas gevseticile-
rinin etkilerini potansiyalize eder. Anesteziden derlenme siresini
uzatabilirler. Bu agidan inhalasyon anestezikleri miimkiin olan en
az konsantrasyonda hastanin klinik durumu goz 6niine alinarak
verilmelidir.

CMT'li hastalarda rejyonel anestezinin yeri konusunda ¢ok sayida ol-
mamakla birlikte birkag olgu mevcuttur. Bu tip norolojik hastaliklarda
rejyonel anestezi kullanimindan genellikle kaginilir. Rejyonel aneste-
zinin tabloyu agirlastiricagina inanihir. Kontrollii calismalarda potansi-
yel risklerin zayif etkinligi tizerinde durulur. Epidural, spinal anestezi
ve farkl periferik blogun basari ile yapildigi yayinlar vardir (7).

CMT vakalari icin anestezi tercihi konusunda ozellikle tiyopen-
talin dozu, kas gevseticilerin ve inhalasyon ajanlarinin kullani-
minda hastaya gore doz ayarlanmasi, hastalarin intraoperatif ve
postoperatif daha yakin takiplerinin yapiimasi onemlidir. Malign
hipertermi gibi mortalitesi yliksek olan komplikasyonlari goz onii-
ne alirken rutin monitorizasyon, kas gevsetici, anestezi derinligi
intravendoz ilag¢ konsantrasyonlari takip edilmelidir.

Sonug
CMT anestezi pratiginde ozellikli bir hastalik olup, bu hastalarin

preoperatif degerlendirilmesinden peroperatif yonetimine kadar
tiim noktalar goz ontine alinmalidir,

Cikar Catismasi
Yazarlar herhangi bir ¢ikar catismasi bildirmemislerdir.

Hakem degerlendirmesi: Dis bagimsiz.

Hasta Onami: Yazili hasta onami bu ¢alismaya katilan hastadan
alinmistir
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