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Olgu Sunumlar› / Case Reports

Ehlers Danlos Sendromlu Olguda Anestezik

Yaklafl›m: Olgu Sunumu 
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ÖZET
Ehlers Danlos sendromlu olguda anestezik yaklafl›m: Olgu sunumu
Ehlers Danlos Sendromu (EDS); kollojen sentez ve yap›s›ndaki defektlerin neden oldu¤u ve buna ba¤l› olarak vücutta kollajen içeren tüm
dokularda bozukluklarla karakterize, hiperekstansibil deri ve eklemler, hipermobilite, hipotonisite, atrofik skarlar, deri frajilitesi, variköz
venler, büyük damarlarda anevrizma ve y›rt›lmalar, intestinal dokuda divertiküller, cerrahi için oldukça frajil dokular, difl kayb›yla birlikte
olan ciddi difl eti resorbsiyonlar› ile seyredebilen genetik geçiflli bir sendromdur. Bu hastalar›n operasyonlar›nda genel anestezi tercih
edilmektedir. Hastalarda entübasyon güçlü¤ü için önlemler almak, pozisyon verirken travmadan kaç›nmak, travmas›z aspirasyon yapmak,
dokuya az zarar veren invaziv ifllemler yapmak, anestezisinde dikkat edilecek önemli noktalard›r. Yay›n›m›zda EDS’li bir olgunun anestezi
uygulamas› sunulmufl, literatür bilgileri ile birlikte anestezik yaklafl›mlar tart›fl›lm›flt›r.
Anahtar kelimeler: Ehlers Danlos Sendromu, anestezi, intraoperatif komplikasyon

ABSTRACT
Anesthetic approach in patient with Ehlers Danlos syndrome: Case report
Ehlers Danlos syndrome (EDS) is a genetically transmitted syndrome characterized by hyperextensibl derma and joints, hypermobility,
hypotonia, atrophic scars, fragility in varicose vessels, aneursym and tears in great vessels, diverticulosis in intestinal systems, increased
fragility in operation, dental resorbtion. In EDS, there is a disorder in collagene synthesis and structure. General anesthesia is the choice of
anesthesia in a patient with EDS for operation. In these patients, precautions must be taken during difficult intubation to avoid trauma
during positioning the patient, to make a nontraumatic aspiration. We aimed to present anesthetic management of a patient with EDS
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G‹R‹fi

Ehler-Danlos Sendromlar›; kollagen sentezi ve yap›s›n-
daki defektlerle karakterize, kal›t›m flekilleri her 3

mendeliyen yasalar›n› da içeren tekgen hastal›¤›d›r. Gö-
rülme s›kl›¤› 1: 150 000 olarak belirtilmektedir (1). Otozo-
mal resesif (EDS Tip VI), otozomal dominant (EDS Tip IV)
ve di¤er tipleri ise X e ba¤l› geçifl gösterirler (1). Bütün kli-
nik varyasyonlar›n hepsinde de kollojen defekti mevcut
oldu¤undan baz› klinik bulgular tüm tiplerde görülmek-
tedir. Bu da klinik heterojenitenin farkl›l›¤›n› ortaya koy-
maktad›r.

OLGU 

14 yafl›nda, ASA II, 50 kg a¤›rl›¤›nda EDS tan›s› konul-
mufl bayan hastaya torakolomber skolyoz nedeniyle
operasyon planland›. Ortopedi poliklini¤ine baflvurma
nedeni s›rtta e¤rilik olan hastan›n preoperatif de¤erlen-
dirilmesinde; soy geçmiflinde baba taraf›ndan bir bayan
akrabas›nda ayn› hastal›k saptanm›fl olup, bir erkek kar-
deflte do¤ufltan kalça ç›k›¤› mevcut oldu¤u ve ebeveyn-
lerinde ise hastal›k bulunmad›¤› ö¤renildi. Özgeçmiflinde;
2 yafl›nda do¤ufltan kalça ç›k›¤› nedeniyle bir kez, son 3
y›l içinde torokolomber vertebralar›na yönelik en sonun-
cusu 1 y›l önce olmak üzere toplam 3 kez opere oldu¤u
belirlendi. Anamnezinde; normal terminde do¤du¤u, pel-
te gibi gevflek bir bebek oldu¤u ve en küçük darbelerde
derisinin morard›¤›, iyilefltikten sonra kaybolmayan izler
kald›¤› ö¤renildi. 

Fizik muayenesinde; torakolomber skolyoz (Resim 1),
ekstremitelerde hiperekstansibilite (Resim 2a, 2b), hipo-
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tonisite, kas kitlesinde azalma, incelmifl deride elastiki-
yet ve oluflmufl çürükler (sigara ka¤›d› izleri belirtisi), yer
yer frajil deri (Resim 3), minimal motor geliflme gerili¤i,
minimal bas›k burun kökü ve epikantal katlant›, yuvar-
lak yüz, ciddi difl eti resorbsiyonlar›, araknodaktili, pesp-
lanus, deride molluskoit psödotümör saptand›. Mallam-
pati skorunun 1 oldu¤u gözlenen hastan›n kardiyovaskü-
ler, solunum ve gastrointestinal sistem muayeneleri do-
¤ald› ve kanama p›ht›laflma ve biyokimyasal tetkikleri

normal bulundu. Operasyon öncesi al›nan hemogram›n-
da; Hb: 9.6 mg/dl, Hct; %32.3, WBC: 5.800/mm3, Plt:
182000/mm3 olarak bulundu. Hastan›n akci¤er grafisi ve
elektrokardiyografisinde (EKG) özellik saptanmad›. 

Premed›kasyon yap›lmayan hastaya zor entübasyon
olabilece¤inden gerekli önlemler al›nd›. Prehidrasyon için
500 ml %0,9 NaCl infüzyonuna baflland›. EKG, kan bas›n-
c›, kalp at›m h›z› ve SpO2 monitorizasyonu yap›ld›. Preok-
sijenizasyonu takiben; fentanil 1,5 (mcg/kg), tiopental (5

Resim  1: Hastan›n lumbal grafisinin görünümü Resim 2a: Eklemlerde hiperekstansibilite görünümü

Resim 2b: Eklemlerde hiperekstansibilite görünümü Resim 3: Frajil deri görünümü
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mg/kg), vekuronyum bromid (0,1 mg/kg) ile sorunsuz tek
seferde entübasyon gerçeklefltirildi. Entübasyon için
kayganlaflt›r›lm›fl 6.5 no’lu, kafl›, spiralli tüp kullan›ld›. Difl,
difl eti ve orafaringeal dokulara zarar verilmedi. Dinle-
mekle her iki akci¤erin eflit havaland›¤› görülerek tüp
tespit edildi. ‹nvazif arter kanülasyonu ve sa¤ vena jugu-
laristen üç yollu santral kateter (7F) tramvatize edilme-
den tak›ld›. Hasta dikkatli bir flekilde pron pozisyonuna
çevrildi. Tüm bas›nç noktalar›na yumuflak tamponlar
yerlefltirildi. Anestezi derinli¤ini monitorize etmek için
bispektral indeks (BIS) monitorizasyonu yap›ld›. Total in-
travenöz anestezi (T‹VA) planlanan hastaya idame için
propofol (60–100 mcg/kg/dk) ve remifentanil (2-20
mcg/kg/st) infüzyonlar› kullan›ld›. ‹nhalasyon için %50
O2/hava kullan›ld›. Operasyon boyunca normotansiyon,
ve BIS: %36-46 aral›¤›nda tutuldu.

Operasyon yaklafl›k 6 saat sürdü. Peroperatif 1450 ml
kanamas› olan hastaya 4 Ü eritrosit süspansiyonu, 1 Ü ta-
ze donmufl plazma (TDP), 3500 ml kristaloid solüsyonu
verildi. Peroperatif 1200 ml idrar ç›k›fl› olan hastaya pro-
pofol ve remifentanil infüzyonu sonland›r›larak ve yeterli
analjezi (tramadol 50mg ‹V) sa¤land› ve supin pozisyonu-
na al›nd›. Dekürarizasyon için atropin (0.015 mg/kg) + ne-
ostigmin (0.03 mg/kg) kullan›ld›. A¤›z içi travmatize edil-
meden aspire edildi. Yeterli ve düzenli spontan solunu-
mun bafllamas› üzerine ekstübe edilerek sözel uyaranla-
ra yan›t verince derlenme odas›na al›nd›. Postoperatif al›-
nan kan gaz› ve hemogram de¤erleri normal olan hasta
hemodinamisi stabil olarak ilgili servisine gönderildi. 

TARTIfiMA

Olgumuzun baba taraf›ndan bayan bir akrabas›nda
ayn› hastal›¤›n mevcudiyeti, ebeveynlerinde bu hastal›-
¤›n olmay›fl›, erkek kardefllerinden bir tanesinde do¤ufl-
tan kalça ç›k›¤›n›n varl›¤› genetik geçifl düflündürtmekte-
dir (2). Olgumuzdaki bulgulara bakt›¤›m›zda hiperekstan-
sibil deri ve eklemlerin bulunuflu, deride psödotümör
oluflumu, minor travma sonras› bile geliflen atrofik skar-
lar, hipotonisite, azalm›fl kas kitlesi, ciddi skolyozun var-
l›¤›, yuvarlak yüz, ciddi difl eti resorbsiyonlar›, arakno-
daktili, pesplanus, hafif derecedeki burun kökü bas›kl›¤›
ve epikantal katlant›lar, derinin baz› bölgelerindeki belir-
gin frajiliteler, anamnezinde do¤ufltan kalça ç›k›¤› mev-
cudiyeti EDS Tip I, II, V, VI, VII, VIII ve IX ile uyumludur. An-
cak Tip I’in bir özelli¤i olan premature do¤um, düflük ku-
lak, variköz venler olgumuzda bulunmamaktad›r. Ayn›

flekilde Tip IV’ün bir özelli¤i olan aort gibi büyük damar-
larda ve intrakranial anevrizmalar, intestinal sistemde di-
vertiküller, cerrahi için oldukça frajil dokular olgumuzda
henüz tespit edilmemifltir. Yine s›kl›kla Tip VI’ün özellik-
leri olan mikrokornea, korneal y›rt›k, retinal ayr›lma ve
glokom olgumuzun göz muayenelerinde yoktur. Olgu-
muzun yafl› 14, kilosu 50 kg, boyu 160 cm olmas› nede-
ni ile geliflme gerili¤i mevcuttur diyemeyiz. Bu sebeple
Tip VII’nin bir özelli¤i olan k›sa boyluluk bulunmamakta-
d›r. Tip IX’un bir özelli¤i olan Occipital Horn (kemiksi ç›-
k›nt›lar)’a da olgumuzda rastlanmam›flt›r (3). Bu durum
olgumuzun heterojen bir EDS’li oldu¤unu göstermekte-
dir.

Yen ve ark; EDS’li olgularda minör travma sonras› da-
hi geliflen çürükler, atrofik skarlaflmalar, derinin belirgin
frajilitesi, difl eti resorbsiyonlar› ve eklem dislokasyonlar›
sebebi ile entübasyon s›ras›nda bafl›n afl›r› ekstansiyona
getirilmemesi, orafaringeal dokular›n travmatize edilme-
mesini önermifllerdir (4). Bizde olgumuzda bafl› afl›r› eks-
tansiyona getirmeden oldukça yumuflak k›lavuz konul-
mufl 6.5 no’lu spiralli kafl› tüpü kayganlaflt›rarak yumu-
flak bir flekilde entübe ettik. Trakeal dokulara bas› yap-
mamas› için tüpün kaf›n› 25cmH2Oden fazla fliflirmeme-
ye özen gösterdik. Yine ayn› flekilde periferik damar yol-
lar›, arter kanülasyonu ve santral venöz kateterini açar-
ken travmatize etmeden ve tek seferde uygulamaya ça-
l›flt›k.

Campbell ve ark; hastay› prone pozisyonuna getirme-
nin, hipotonisite, fleksibl eklemler ve hassas cilt nedeni
ile yumuflak ve kontrollü bir flekilde yap›lmas› gerekti¤i-
ni vurgulam›fllard›r (5). Biz de prone pozisyonunda iken
tüm bas›nç noktalar› yumuflak yast›klar ve destekler ile
koruyarak cilde zarar vermemeye çal›flt›k. 

EDS’li hastalar›n skolyoz cerrahisinde nörolojik ve
vasküler komplikasyonlar aç›s›ndan büyük risk tafl›d›kla-
r› bir k›s›m yazarlarca gösterilmifltir (6). Biz de frajil doku-
larda çal›fl›lmas› nedeni ile gerekli kan replasman› ve he-
modinami takibi yaparak riskleri minimale indirmeye
gayret ettik.

Lane, tespit edilmemifl serebro vaskülar anomaliler,
intrakranyal anevrizmalar, aort koarktasyonu, retinal ha-
sarlanmalar ve glokom olabilme ihtimali dikkate al›narak
intraoküler ve intrakranyal bas›nc› art›racak her türlü gi-
riflimden kaç›n›larak ekstübasyon gerçeklefltirilmesi ge-
rekti¤ini söylemifltir (6). Biz de tüm bu önlemlerin yan›s›-
ra a¤›z içini travmatize etmeden aspire ettik. Ekstübas-
yon s›ras›nda laringospazm ve bronkospazmdan kaç›n›-
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lacak tedbirleri ald›k. Postoperatif dönemde hastan›n aji-
te olmas›n› engellemek için yeterli analjezi sa¤lad›k.

Kayacan ve ark; 4 y›l önce genel anestezi alt›nda se-
zeryan operasyonunda kardiak arrest geçiren bir EDS’li
gebenin, ikinci sezeryan›nda spinal anestezi uygulam›fl-
lar ve herhangi bir ciddi durumla karfl›laflmad›klar›n› be-
lirtmifllerdir (7). EDS’li olgularda rejyonel anestezi teknik-
lerinin anne ve bebek aç›s›ndan mükemmel sonuçlarla
birlikte oldu¤unu da göstermifllerdir.

Sonuç olarak, EDS’li olgularda preoperatif de¤erlendir-
me ile yandafl anomaliler saptanmal›, oluflabilecek
komplikasyonlara karfl› haz›rl›klar yap›lmal›d›r. Anestezi
uygulamas›nda travmatize etmeden entübasyon, intrak-
ranyal ve intraokuler bas›nc› artt›racak uygulamalardan
kaç›n›lmal›, hastaya verilen pozisyon s›ras›nda travmati-
ze olabilecek tüm bas›nç noktalar› iyi korunmal›, ekstü-
basyon hasta ›k›nd›r›lmadan yumuflak bir flekilde yap›l-
mal›d›r.
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