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OZET

Konjenital agri duyarsizligi sendromunda anestezi uygulamasi: Olgu sunumu

Konjenital agri duyarsizligl sendromu, erken ¢ocukluk déneminde goriilen, oldukca nadir, agri duyarsizligi ile karakterize otozomal resesif
bir otonom noropatidir. Olgularin timinde dogumdan itibaren agri duyusu yoktur. Sistemik anhidroz ve zeka geriligi sendromun tipik
bulgularindandir. Konjenital agr duyarsizligl olan pediatrik olgular, siklikla birden ¢ok defa ortopedik cerrahi uygulamalar nedeniyle genel
anesteziye gerek duyarlar. Agn duyusu olmamasina ragmen, olgular cerrahi islem sirasinda rahatsizlik verici olan dokunsal hiperesteziye
sahiptirler. Konjenital agri duyarsizigl sendromu olan, 12 yasindaki erkek olgudaki sag diz artodezi uygulamasi sirasindaki anestezi
yonetimimizi sunduk.
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ABSTRACT

Anesthesia management in congenital pain insensitivity syndrome: a case report

Congenital pain insensitivity syndrome (CPIS) is a very rare autosomal recessive neuropathy, characterized by insensitivity to pain which
is seen in early childhood. In all patients the pain sensation is absent from birth. Systemic anhydrosis and mental retardation are also
characteristic findings of this syndrome. Pediatric patients with CPIS frequently present for multiple orthopaedic surgeries requiring
general anesthesia. Although there is insensitivity to pain, patients have tactile hyperesthesia that can cause unpleasant feelings during
surgical procedures. We report our anaesthetic management of a 12 years old male patient with CPIS undergoing right knee arthrodesis
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undergoing general anaesthesia.
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GiRiS

onjenital agr1 duyarsizligl sendromu (KADS) ilk olarak
KDearborn tarafindan tanimlanan, agnli uyaranlara
yanitsizlik, vucut 1s1 kontrolinde bozulma ve degisik
derecelerde mental retardasyon ile karakterize, nadir
gorllen noropati sendromudur (1).

Sinir buytme faktorinin etkilerinden sorumlu olan
tirozin kinaz reseptorlerinin genetik olarak mutasyona
ugramas! sonucu embriyonik donemde, aksonal néron
gelisimi bozulmasi asil nedendir (2). Olgularda, ozellikle
parmak, dudaklar ve dil yaralanmalari, agrisiz Kiriklar,
norojenik artopatiler (Charcot eklemleri) ve kronik osteo-
miyelite neden olabilen eklem deformiteleri gordldr.
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Noradrenalin etkinliginde azalma sonucu hipotansiyon
ve sistemik anhidroz sonucu olumcul olabilen hipertermi
ataklari ortaya cikabilir (3). Ozgtin tedavisi olmayan send-
romun yuksek morbiditesi nedeniyle, olgular siklikla
adolesan donemde hayatlarini kaybederler.

Bispektral indeks (BiS) cihazi, elektroensefalografi
uygulamasindan gelistirilen ve Klinik kullanimi ile hipno-
tik ve sedatif ilaclarin santral sinir sistemi Uzerindeki etki-
lerinin sayisal olarak élcimunt olanakll hale getiren bir
monitdrddr. Genel anestezi uygulanacak KADS olgularin-
da BIS uygulamasi hipnoz diizeyinin degerlendiriimesin-
de hemodinamik bulgulara gore objektiftir ve Kisiye ozel
hipnoz diizeyi saglanmasina izin verebilir.

OLGU SUNUMU

Konjenital agrn duyarsizligi sendromu tanisi almis, 12
yasinda ve 38 kg. agirhigindaki erkek olguya sag patellar
osteomiyelit nedeniyle ortopedi klinigi tarfindan artrodez
operasyonu planlandigl belirlendi. Preoperatif degerlendir-
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mede hastada, bas ve boyun hareketleri tortikollis nede-
niyle hafif kisitltydi, agiz agikligl Mallampati Il olarak deger-
lendirildi. Olgunun ameliyat oncesi laboratuvar degerleri
ve akciger grafisi skolyoza ait torakal vertebradaki mini-
mal egrilik disinda normaldi. Daha once opere olan hasta
iki kez genel anestezi almisti, fakat uygulanan anestezik
yontem ile ilgili herhangi bir bilgi elde edilemedi.

Ameliyathaneye alinan olguya standart monitorizas-
yon icin elektrokardiyografi, invazif olmayan arter kan
basinci, puls oksimetre uygulandi. Sag el sirtindan 24 G
branul yerlestirilerek sivi uygulanmasina baslandi. Preok-
sijenizasyonu takiben, %100 oksijen ve %8 sevofluran ile
anestezi indiksiyonu uygulanan olguya 2 numara larin-
geal maske, ilk girisimde sorunsuz olarak yerlestirildi. Kafi
10 ml hava ile sisirildi. Dinlemekle, her iki akcigerin yeter-
li ve esit olarak havalandigl saptandi. Vicut sicakhginin
surekli olarak izlenmesi amaciyla dzofagial 1SI monitori-
zasyonu ve soluk sonu CO, monitorizasyonu uygulandi.
Anestezi derinligini belirlemek amaciyla BIS monitorizas-
yonu (ASPECT A-2000 Bispectral Index XP, Newton, MA)
uygulandi. Anestezi idamesi, %50 hava+%50 0, ve %1.5-2
sevofloran ile yapildi. Anestezi slresince, hemodinamik
bulgularda ve vicut sicakliginda degisiklik gozlenmedi.
Yetmisbes dakika stren cerrahi islemin bitmesinden ¢
dakika once anestezik gazlar sonlandirildi, spontan solu-
numu yeterli ve duzenli hale gelen olguda, spontan goz
acma (BIS degeri 83) ve basini kaldirabilme (BIS degeri 87)
sonrasinda laringeal maske sorunsuz sekilde cikarildi.
Ameliyat suresince kas gevsetici ilag, opioid ve lokal
anestezik kullaniimadi. Ameliyathane 1sisi 22°C de sabit
tutuldu.

Olgu, dinlenme odasinda maske ile oksijen (2 L.min-1)
alarak 30 dakika izlendikten sonra stabil degerlerle (orta-
lama arter basinci 90/40mmHg, kalp atim hizi 72 vuru/dk,
periferik oksijen satlrasyonu %99, vicut sicakligl (37.2°C)
ilgili servise gonderildi. Servisteki takiplerinde herhangi
bir sorun gelismeyen hastanin ¢ gliin sonra herhangi
analjezik ila¢ uygulamasi yapilmadan taburcu edildigi
ogrenildi.

TARTISMA

Konjenital agri duyarsizligl sendromu agriya duyarsiz-
Ik, mental retardasyon, bozulmus termoreguilasyon ve
terlememe ile karakterize, oldukca nadir gorulen otozo-
mal resesif gecisli bir noropatidir. Ginimuze kadar, lite-
ratirde KADS tanisi alan 52 olgu bildirilmistir (4). KADS'nin
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temel ozellikleri, ylzeyel ve derin agrili uyaranlara duyar-
sizlik, dokunma duyusunun normal olmasi, sicaklik duyu-
sunun normal olmamasi, terlemenin olmamasi, derin
tendon refleksinin hipoaktif olmasi veya hi¢ olmamasi ve
zeka geriligidir. Olgularda katekolamin dizeylerinde
gorllen azalma en belirgin olarak norepinefin ve epinef-
rin seviyelerini etkiler (5). Hastalarda perioperatif donem-
de ciddi hipotansiyon gelisebilir, ancak kardiyovaskuler
refleksler korunmustur. Bazi olgularda, foramen mag-
num timorleri, norofibroma ve Lesch-Nyhan sendromu,
hipoksantin guanin fosforibozil transferaz enzim eksikligi
gibi anomaliler klinik tabloya eslik edebilir (6).

Olgularin timunde, ter bezlerinin yapisi ve sayisi nor-
mal oldugu halde, ter bezlerinin innervasyonlari gelisme-
mistir. GOz yas! azalmasi sonucu gozlerde kuruma, enfek-
siyon ve korneal uUlser gelisebilir. Sistemik anhidroz nede-
niyle, vlcut 1sis1 kontrolu bozulur, olgularin %20’sinin
hayatin ilk U¢ yiindaki tekrarlayan hipertermi ataklari
sonucu hayatlarini kaybettikleri bildirilmisti (7). Operas-
yon sirasinda gelisebilecek vicut 1s1 degisiklikleri strekli
ve etkin 1sl monitorizasyonu yaninda ortam isisinin kont-
rolu ile Onlenebilir. Biz de ameliyat suresince olgumuza
surekli 0zofagial 1sI monitdrizasyonu uygulayarak vucut
sicakligini izledik. KADS ile malign hipermetabolik send-
rom arasinda bir iliski oldugu gosterilememistir (8).

Cerrahi islem sirasinda, tim olgulara mutlaka aneste-
Zi uygulanmalidir. Genel anestezi uygulamasi hem olgu-
larin hareketsiz kalmasini saglayarak yeni kirik olusumu-
nu, hem de mevcut dokunma duyusunu ortadan kaldira-
rak taktil hiperestezinin ortaya c¢ikmasini engeller (9).
Genel anestezi amaciyla kullanilan inhalasyon ajanlari,
hem taktil hiperestezinin olusmasini onlerler hem de
bizim olgumuz gibi mental retardasyon olan hastalarada
korku ve endisenin ortadan kaldirilmasinda yararh
olmaktadirlar.

KADS'li olgularda atropin, meperidin, fentanil, siksinil-
kolin, artrakliryum, pankironyum, vekironyum, keta-
min, propofol, pentotal ve benzodiazapinler herhangi bir
yan etkiye neden olmadan givenle kullanimistir (10).
Enfloran, halotan, izofloran ve sevofloran gibi modern
inhalasyon ajanlarinin hastalarda guvenle kullandigl bil-
dirilmistir (10). Biz olgumuzda %50 hava + %50 0, ile
sevoflorani herhangi bir sorun gelismeden kullandik.

Genel anestezi uygulanan olgularda, anestezi duzeyi-
nin belirlenmesi ve ameliyat sirasinda yeterli anestezi
derinliginin strdurdlmesi saglanmalidir. Bu amacla olgu-
muzda bispektral indeks cihazi kullandik. intraoperatif
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donemde anestezi derinliginin izlenmesi icin BIS monito-
ru kullanilarak, ekstiibasyon ve derlenme Kriterleri Uize-
rindeki farkliliklarin karsilastinilabilecegi, hipnotik durum,
sedasyon ve anestezi derinligi belirlenerek ilac dozlarinin
titre edilebilecegi, anestezi ve farkinda olma durumun-
dan kacinilabilecegi bildirilmistir (11). BIS, tek tarafli fron-
topariyetal elektrotlar ile elektroensefalografiden kayde-
dilen bir deger olup, 40 ile 60 arasindaki degerler cerrahi
uyari altindaki bireylerde farkinda olmanin en alt dizey-
de olanakli olabilecegi degerlerdir. Biz de yeterli anestezi
derinligi olcutl olarak olgumuzda 40-60 puan arasi BIS
degerini referans aldik.

Hastalar ameliyat masasina dikkat ve 6zenle yerlesti-
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