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OZET

Ehlers Danlos sendromlu olguda anestezik yaklasim: Olgu sunumu

Ehlers Danlos Sendromu (EDS); kollojen sentez ve yapisindaki defektlerin neden oldugu ve buna bagl olarak vicutta kollajen iceren tim
dokularda bozukluklarla karakterize, hiperekstansibil deri ve eklemler, hipermobilite, hipotonisite, atrofik skarlar, deri frajilitesi, varikoz
venler, buylk damarlarda anevrizma ve yirtiimalar, intestinal dokuda divertikuller, cerrahi i¢in oldukg¢a frajil dokular, dis kaybiyla birlikte
olan ciddi dis eti resorbsiyonlari ile seyredebilen genetik gecisli bir sendromdur. Bu hastalarin operasyonlarinda genel anestezi tercih
edilmektedir. Hastalarda entiibasyon guclugu icin onlemler almak, pozisyon verirken travmadan kaginmak, travmasiz aspirasyon yapmak,
dokuya az zarar veren invaziv islemler yapmak, anestezisinde dikkat edilecek onemli noktalardir. Yayinimizda EDS'li bir olgunun anestezi
uygulamasi sunulmus, literatur bilgileri ile birlikte anestezik yaklasimlar tartisiimistir.
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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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GIRIS

hler-Danlos Sendromlari; kollagen sentezi ve yapisin-

daki defektlerle karakterize, kalitim sekilleri her 3
mendeliyen yasalarini da iceren tekgen hastaligidir. Go-
rdlme siklig1 1: 150 000 olarak belirtiimektedir (1). Otozo-
mal resesif (EDS Tip VI), otozomal dominant (EDS Tip V)
ve diger tipleri ise X e bagl gecis gosterirler (1). Butin Kli-
nik varyasyonlarin hepsinde de kollojen defekti mevcut
oldugundan bazi klinik bulgular tim tiplerde gorulmek-
tedir. Bu da Klinik heterojenitenin farkliigini ortaya koy-
maktadir.
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OLGU

14 yasinda, ASA 1I, 50 kg agirliginda EDS tanisi konul-
mus bayan hastaya torakolomber skolyoz nedeniyle
operasyon planlandi. Ortopedi poliklinigine basvurma
nedeni sirtta egrilik olan hastanin preoperatif degerlen-
dirilmesinde; soy gecmisinde baba tarafindan bir bayan
akrabasinda ayni hastalik saptanmis olup, bir erkek kar-
deste dogustan kalca ¢ikigl mevcut oldugu ve ebeveyn-
lerinde ise hastalik bulunmadigl 6grenildi. Ozgecmisinde;
2 yasinda dogustan kalca ¢ikigl nedeniyle bir kez, son 3
yil icinde torokolomber vertebralarina yonelik en sonun-
cusu 1 yil once olmak Uzere toplam 3 kez opere oldugu
belirlendi. Anamnezinde; normal terminde dogdugu, pel-
te gibi gevsek bir bebek oldugu ve en kiictik darbelerde
derisinin morardigy, iyilestikten sonra kaybolmayan izler
kaldigr 6grenildi.

Fizik muayenesinde; torakolomber skolyoz (Resim 1),
ekstremitelerde hiperekstansibilite (Resim 2a, 2b), hipo-
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Resim 2b: Eklemlerde hiperekstansibilite goriinimii

tonisite, kas kitlesinde azalma, incelmis deride elastiki-
yet ve olusmus curukler (sigara kagidi izleri belirtisi), yer
yer frajil deri (Resim 3), minimal motor gelisme geriligi,
minimal basik burun koki ve epikantal katlanti, yuvar-
lak yuz, ciddi dis eti resorbsiyonlari, araknodaktili, pesp-
lanus, deride molluskoit psodotumor saptandi. Mallam-
pati skorunun 1 oldugu gozlenen hastanin kardiyovasku-
ler, solunum ve gastrointestinal sistem muayeneleri do-
galdi ve kanama pihtilasma ve biyokimyasal tetkikleri

k

Resim 2a: Eklemlerde hiperekstansibilite gorinimiu

Resim 3: Frajil deri gériiniimii

normal bulundu. Operasyon oncesi alinan hemogramin-
da; Hb: 9.6 mg/dl, Hct; %32.3, WBC 5.800/mm’, PIt:
182000/mm’ olarak bulundu. Hastanin akciger grafisi ve
elektrokardiyografisinde (EKG) 0zellik saptanmadi.
Premedikasyon yapimayan hastaya zor entibasyon
olabileceginden gerekli onlemler alindi. Prehidrasyon igin
500 ml %0,9 Nadl inflizyonuna baslandi. EKG, kan basin-
c1, kalp atim hizi ve Sp02 monitorizasyonu yapildi. Preok-
sijenizasyonu takiben; fentanil 1,5 (mcg/kg), tiopental (5
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mg/kg), vekuronyum bromid (0,1 mg/kg) ile sorunsuz tek
seferde entibasyon gerceklestirildi. Entlibasyon icin
kayganlastiriimis 6.5 no’lu, kafli, spiralli tip kullanildi. Dis,
dis eti ve orafaringeal dokulara zarar verilmedi. Dinle-
mekle her iki akcigerin esit havalandigl gorulerek tup
tespit edildi. invazif arter kanulasyonu ve sag vena jugu-
laristen ¢ yollu santral kateter (7F) tramvatize edilme-
den takildl. Hasta dikkatli bir sekilde pron pozisyonuna
cevrildi. TUm basin¢ noktalarina yumusak tamponlar
yerlestirildi. Anestezi derinligini monitorize etmek icin
bispektral indeks (BIS) monitorizasyonu yapildl. Total in-
travendz anestezi (TIVA) planlanan hastaya idame icin
propofol (60-100 mcg/kg/dk) ve remifentanil (2-20
mcg/kg/st) inflzyonlari kullanildi. inhalasyon igin %50
02/hava kullanildi. Operasyon boyunca normotansiyon,
ve BIS: %36-46 araliginda tutuldu.

Operasyon yaklasik 6 saat surdu. Peroperatif 1450 ml
kanamasi olan hastaya 4 U eritrosit siispansiyonu, 1 U ta-
ze donmus plazma (TDP), 3500 ml Kristaloid soltsyonu
verildi. Peroperatif 1200 ml idrar ¢ikisi olan hastaya pro-
pofol ve remifentanil infizyonu sonlandirilarak ve yeterli
analjezi (tramadol 50mg iV) saglandi ve supin pozisyonu-
na alindi. Dekurarizasyon icin atropin (0.015 mg/kg) + ne-
ostigmin (0.03 mg/kg) kullanildi. Agiz ici travmatize edil-
meden aspire edildi. Yeterli ve dizenli spontan solunu-
mun baslamasi Uzerine ekstiibe edilerek sozel uyaranla-
ra yanit verince derlenme odasina alindi. Postoperatif all-
nan kan gazi ve hemogram degerleri normal olan hasta
hemodinamisi stabil olarak ilgili servisine gonderildi.

TARTISMA

Olgumuzun baba tarafindan bayan bir akrabasinda
ayni hastaligin mevcudiyeti, ebeveynlerinde bu hastall-
gin olmayisi, erkek kardeslerinden bir tanesinde dogus-
tan kalca ¢iki@inin varligl genetik gecis dusundurtmekte-
dir (2). Olgumuzdaki bulgulara baktigimizda hiperekstan-
sibil deri ve eklemlerin bulunusu, deride psodotumor
olusumu, minor travma sonrasl bile gelisen atrofik skar-
lar, hipotonisite, azalmis kas Kitlesi, ciddi skolyozun var-
g1, yuvarlak yUz, ciddi dis eti resorbsiyonlari, arakno-
daktili, pesplanus, hafif derecedeki burun koku basikligl
ve epikantal katlantilar, derinin bazi bolgelerindeki belir-
gin frajiliteler, anamnezinde dogustan kalca cikigl mev-
cudiyeti EDS Tip I, II, V, VI, VII, VIII ve IX ile uyumludur. An-
cak Tip I'in bir dzelligi olan premature dogum, dusuk ku-
lak, varikoz venler olgumuzda bulunmamaktadir. Ayni
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sekilde Tip IV'Un bir 6zelligi olan aort gibi blyuk damar-
larda ve intrakranial anevrizmalar, intestinal sistemde di-
vertikuller, cerrahi i¢in olduk¢a frajil dokular olgumuzda
henlz tespit edilmemistir. Yine siklikla Tip VI'in ozellik-
leri olan mikrokornea, korneal yirtik, retinal ayriima ve
glokom olgumuzun g6z muayenelerinde yoktur. Olgu-
muzun yasl 14, kilosu 50 kg, boyu 160 cm olmasi nede-
ni ile gelisme geriligi mevcuttur diyemeyiz. Bu sebeple
Tip VII'nin bir dzelligi olan kisa boyluluk bulunmamakta-
dir. Tip IX'un bir 0zelligi olan Occipital Horn (kemiksi ¢I-
kintilary'a da olgumuzda rastlanmamistir (3). Bu durum
olgumuzun heterojen bir EDS’li oldugunu gostermekte-
dir.

Yen ve ark; EDS'li olgularda minor travma sonrasi da-
hi gelisen curukler, atrofik skarlasmalar, derinin belirgin
frajilitesi, dis eti resorbsiyonlari ve eklem dislokasyonlari
sebebi ile entiibasyon sirasinda basin asiri ekstansiyona
getirilmemesi, orafaringeal dokularin travmatize edilme-
mesini onermislerdir (4). Bizde olgumuzda basi asir eks-
tansiyona getirmeden olduk¢a yumusak kilavuz konul-
mus 6.5 no'lu spiralli kafli tipd kayganlastirarak yumu-
sak bir sekilde entlbe ettik. Trakeal dokulara basi yap-
mamasi i¢in tupun kafini 25¢cmH20den fazla sisirmeme-
ye 0zen gosterdik. Yine ayni sekilde periferik damar yol-
lan, arter kanulasyonu ve santral venoz kateterini acar-
ken travmatize etmeden ve tek seferde uygulamaya ca-
listik.

Campbell ve ark; hastayi prone pozisyonuna getirme-
nin, hipotonisite, fleksibl eklemler ve hassas cilt nedeni
ile yumusak ve kontrolli bir sekilde yapilmasi gerektigi-
ni vurgulamislardir (5). Biz de prone pozisyonunda iken
tum basin¢ noktalan yumusak yastiklar ve destekler ile
koruyarak cilde zarar vermemeye calistik.

EDS'li hastalarin skolyoz cerrahisinde norolojik ve
vaskuler komplikasyonlar agisindan buyuk risk tasidikla-
11 bir kisim yazarlarca gosterilmistir (6). Biz de frajil doku-
larda calisiimasli nedeni ile gerekli kan replasmani ve he-
modinami takibi yaparak riskleri minimale indirmeye
gayret ettik.

Lane, tespit edilmemis serebro vaskular anomaliler,
intrakranyal anevrizmalar, aort koarktasyonu, retinal ha-
sarlanmalar ve glokom olabilme ihtimali dikkate alinarak
intraokduler ve intrakranyal basinci artiracak her turll gi-
risimden kacinilarak ekstiibasyon gerceklestirilmesi ge-
rektigini soylemistir (6). Biz de tim bu onlemlerin yanisi-
ra agiz icini travmatize etmeden aspire ettik. Ekstlibas-
yon sirasinda laringospazm ve bronkospazmdan kagini-
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lacak tedbirleri aldik. Postoperatif donemde hastanin aji-
te olmasini engellemek icin yeterli analjezi sagladik.

Kayacan ve ark; 4 yil 6nce genel anestezi altinda se-
zeryan operasyonunda kardiak arrest geciren bir EDS'li
gebenin, ikinci sezeryaninda spinal anestezi uygulamis-
lar ve herhangi bir ciddi durumla karsilasmadiklarini be-
lirtmislerdir (7). EDS’li olgularda rejyonel anestezi teknik-
lerinin anne ve bebek agisindan mikemmel sonugclarla
birlikte oldugunu da gostermislerdir.
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