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Friedreich Ataksisinde Anestezi
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OZET

Friedreich ataksisi nadir goriilen, herediter, nérodejeneratif bir hastaliktir. Kardiyak, pulmoner ve endokrin bulgular gériilmekle beraber nérolojik
bulgular 6n plandadir. Motor néron hastalifi olmasindan dolay: kas gevsetici kullanimina 6zel dikkat gerektirmektedir. Sunumuzda akut apandisit
nedeniyle opere edilen Friedreich ataksili 24 yasindaki kadin hastada anestezik yaklagimimizi aktarmak istedik.©2008, Firat Universitesi, Tip
Fakiiltesi

Anahtar kelimeler: Friedreich ataksisi, anestezi, néromiiskiiler blokérler

ABSTRACT

Anaesthesia For Friedreich Ataxia

Friedreich Ataxia is a rare, hereditary, neurodegenerative disease. Neurologic findings are dominant although there are pulmonary, cardiac and
endocrine findings. Because its motor neuron disorder, neuromuscular blockers must be used carefully. We want to explain the approach of the
anaesthesia for the 24 years old female patient with Friedreich Ataxia is operated on account of the acute appendicitis.©2008, Firat University,

Medical Faculty.
Key words: Friedreich Ataxia, anaesthesia, neuromuscular blockers.

Friedreich ataksisi nadir goriilen bir néromiiskiiler hastalik
olmasina ragmen herediter ataksilerin en sik karsilasilan tipidir.
Otozomal resesif olarak aktarilmakla beraber sporadik olgulara
da rastlanmaktadir. Kadinlarda ve erkeklerde esit oranda
gozlenir. Spinoserebellar ve piramidal traktusun ilerleyici
dejenerasyonu ile birlikte dorsal kok ganglionlarinda atrofi
gozlenmesi nedeniyle 1. ve II. motor noron hastaligi olarak
kabul edilmektedir (1-3).

En sik goriilen yakinma ataksi olmasina karsin dizartri,
nistagmus ve kas giigsiizliigiine de sik rastlanmaktadir. Optik
atrofi ve retinal pigmentasyon gelisebilir. Hastalarin %10-
50’sinde de hipertrofik kardiyomiyopati gozlenebilmektedir.
Hastalarin ¢ogu kardiyak yetersizligin yol agtigi aritmiler
nedeniyle kaybedilmektedir. Pes kavus ve kifoskolyozun yol
actigt restriktif solunum yetersizligi de Olim nedenleri
arasindadir (1-3).

Bu hastay1 olgu sunumu yapmamizin amaci; Friedreich
ataksili bir hastada secilebilecek uygun anestezi yontemini, kas
gevseticilerin  kas gevsemesi lizerine etkilerini, anestezik
ilaglarin kardiyomiyopati ve aritmi {izerine etkisini aktarmaktir.

OLGU SUNUMU

Karin agrisi, bulanti ve kusma yakimmalart ile acil servise
bagvuran ve akut apandisit 6n tanisi alan hasta operasyon
oncesi tarafimizdan degerlendirildi. 24 yasindaki kadin
hastanin bir y1l 6nce Friedreich ataksisi tanisi aldigi ve
desteksiz yiiriiyemedigi 6grenildi. Norolojik muayenesinde

govde ataksisi, dizartri, alt ve iist ekstremitelerde derin duyu
kayb1 gozlendi. Kardiyoloji servisi doktorlari ile yapilan
konsiiltasyonu ve muayenesinde oskiiltasyon dogal olarak
degerlendirildi. Elektrokardiyografisi (EKG) normal olan
hastanin ekokardiyografisinde (EKO) ejeksiyon fraksiyonu
%70, sol ventrikiiler sistolik ve diyastolik fonksiyonlar: normal
olarak saptandi. PA akciger grafisinde kardiyotorasik indeks
artmig olarak goriildi. Beyaz kiire artisi haricinde rutin
biyokimyasal tetkikleri normal olarak saptandi.

Premedikasyon uygulanmadan operasyon odasina alinan
hastaya rutin monitorizasyon (EKG, puls oksimetri, noninvazif
kan basinc1) uygulandi. Kalp atim hizi, periferik oksijen
satiirasyonu siirekli, kan basinci degerleri her 3 dakikada bir
izlendi.

Indiiksiyondan énce Train Of Four (TOF guard) cihazi
ile noéromiiskiiler monitorizasyon uygulandi. Noéromiiskiiler
ileti TOF ve twitch uyarilari ile degerlendirildi. Supramaksimal
frekansi 2 hertz siiresi 0.2 msn olan dort adet TOF uyarisi, her
10 saniyede bir uygulandi.

Anestezi indiiksiyonu; propofol (2 mg kg™"), fentanil (2
pg kg') ile saglandi. Anestezi indiiksiyonu sonrasinda,
vekiironyum verilmeden 6nce TOF Guard cihaz: kalibre edildi.
Vekiironyum (0.1 mg kg™ iv verildikten sonra TOF modunda
ilk uyar1 yanit1 (T1) kayboldugu zaman endotrakeal entiibasyon
yapildi. 60 kg olan hastaya tidal voliim; 8 ml kg, solunum
frekans1;12 dk™' olacak sekilde mekanik ventilasyon uygulandi.
Operasyon siiresince tidal volim ve solunum frekans1 ETCO,
35-45 mmHg olacak sekilde ayarlandi. Anestezi idamesinde
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%50 oksijen ve %50 N,O iginde %1.5 konsantrasyonda
sevofluran kullanildi. Ameliyat sirasinda bir kez 0.03 mg kg™
ek doz vekiironyum ve 1 pg kg™ fentanil verildi.

Ameliyat 115 dakika siirdii ve kalp atim hizi 80-90
atim/dk, sistolik arter basmct 105-115 mmHg araliginda ,
diyastolik arter basmci 60- 70 mmHg arasinda , periferik
oksijen satlirasyonu %99-100 olarak izlendi. T1 yanit1 kontrol
degerinin %25’i diizeyine indigi zaman hasta spontan olarak
solumaya basladi. Rezidiiel ndromuskiiler blokaji antagonize
etmek icin atropin 0.01 mg kg, neostigmin 0.02 mg kg
verildi. Antagonizmadan 5 dakika sonra kas tonusunun yeterli
oldugunun belirlenmesi sonrasinda hasta ekstiibe edildi.
Derlenme odasina aliman hasta 30 dakika hemodinamik
bulgularinin stabil seyretmesi ve bilincinin tam agik olmasi
nedeniyle servise gonderildi. Postoperatif 3. giin sorunsuz
taburcu edildi.

TARTISMA

Friedreich ataksisi, serebellum ve medulla spinaliste
dejenerasyonla giden, kronik ilerleyici seyreden, yiirilyiis
ataksisi, 6zellikle alt ekstremitelerde belirgin hafif giigsiizliik,
patolojik refleks diizeyinde piramidal bulgular, duysal ndropati
ve derin duyu bozuklugu ile karekterize, otozomal resesif gegis
gosteren bir hastaliktir. Makroskopik olarak medulla spinalis
incelmistir. Dorsal ve ventral spinoserebellar yollarda, arka
kordonda ve lateral kortikospinal traktusta dejenerasyon vardir

(1-3).

En sik goriilen herediter ataksi tipi olan Friedreich
ataksisinin prevalanst 1-3/100.000 olarak bildirilmistir. Klinik
baslangig genellikle ilk 2 dekattadir. Tipik baslangic sekli
yiriimede dengesizlik veya bozukluk seklindedir. Ekstremite
ve gbvdenin progressif ataksisi tiim hastalar i¢in tipiktir. En stk
saptanan duyusal defisit 2 nokta diskrimisyonunda bozukluk,
vibrasyon ve pozisyon duyusunda azalmadir. Yiizeyel
dokunma bazen etkilenebilir. Alt ekstremiteler hemen her
zaman arefleksiktir. Dizartri 10. yilda tiim hastalarda bulunur.
Pes kavus, kifoskolyoz, kardiyomiyopati, sol ventrikiilde
hipokinezi, konsantrik ve simetrik hipertrofi, sagirlik, optik
atrofiye bagl korliik, katarakt ve endokrin bozukluklar
goriilebilir (1) .

Friedreich ataksili hasta preanestezik bakisinda nérolojik,
kardiyak, pulmoner ve endokrin bozukluklar agisindan
degerlendirilmelidir. Hastamizda gévde ataksisi, dizartri, alt ve
ist ekstremitelerde derin duyu kaybi mevcuttu. Kardiyak,
pulmoner ve endokrin bozukluk saptanmadi.

Friedreich ataksili hastada genel anestezi uygulan-
masinda hemodinaminin stabil seyretmesi kardiyomiyopatili
hastalarda  ozellikle  O6nemlidir. ~ Hastamizda  anestezi
indiiksiyonu; propofol, fentanil ile saglandiktan sonra
vekiironyum verilmis ve hastada tagikardi, hipertansiyon ve
aritmi izlenmemistir.
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Kaplan ve Ark

Friedreich ataksisinde, anestezi pratiginde, genel anestezi
uygulamalarinda, kas gevsetici kullanimi 6nem tasimaktadir.
Kas gevsetici kullanimi hakkinda spesifik bir referans
olmamakla beraber, bu hastalardaki anestezik yaklasimin
amiyotrofik  lateral  sklerozlu  hastalar gibi olmast
onerilmektedir (2,3). Bu hastaliklarda depolarizan kas
gevseticilerden  siiksinilkolin  kullanimindan denerve kas
hiicrelerinden potasyum salmimi yoluyla hiperkalemik yanit
olusmasi olasilig1 nedeniyle kaginilmaktadir (4).

Giines ve arkadaslarinin (5) olgu sunumunda hiperkalemi
olasiligi nedeniyle siiksinilkolin ve ndromiiskiiler iletiyi
monitdrize etmemeleri nedeniyle de nondepolarizan bloker
kullanilmamustir. Nondepolarizan kas gevseticilere karsi ise
myasthenia graviste goriildiigi gibi duyarlillk  artis
gozlenebilir. Nondepolarizan kas gevseticilerden tubokiirarin
kullanimin1  izleyen hipersensitivite hakkinda bir olgu
literatiirde mevcuttur (6). Ote yanda literatiirde Friedreich
ataksili hastalarda non depolarizan kas gevsetici kullanimina
normal veya normale yakin yanit alindigini gésteren olgu
sunumlart  da  mevcuttur.  Tubokiirarin,  atrakiiryum,
vekiironyum ve rokuronyumun kullanildig: biitiin bu olgularda
ndromiiskiiler monitdrizasyon uygulanmis ve normal ve
normale yakin yanitlar alindig: bildirilmistir (7-9). Hastamizda,
noromiiskiiler monitorizasyon esliginde nondepolarizan kas
gevseticilerden kalp hizi ve kan basinci {izerine etkisi minimal
olan ve histamin salinimma neredeyse hi¢ yol agmayan
vekiironyum kullanildi.

Friedreich  ataksisinde  rejyonel  anestezi  de
uygulanabilmektedir. Ancak rejyonel anestezik tekniklerin
hastalig1 alevlendirebilecegine dair kaygilardan sozedilmekte-
dir (10). Ayn1 zamanda rejyonel blok solunumun
etkilenmeyecegi diizeyde olmalidir. Kubal ve arkadaglar1 (11)
ciddi skolyozu ve restriktif pulmoner bozuklugu olan bir
olguda sezaryen cerrahisi i¢in spinal blok uygulamislar ve
spinal anestezinin Friedreich ataksili hastada giivenle
uygulanabilecegini bildirmislerdir. Wyatt ve arkadaslar1 (12)
hipertrofik kardiyomiyopatili ve daha 6nce skolyoz nedeni ile
torasik spinal flizyon cerrahisi gegirmis Friedereich ataksili bir
kadin hastada vajinal dogum i¢in kombine spinal-epidural blok
uygulayarak yeterli analjezi saglamis ve hemodinamiyi
korumuglardir. Hastamizda abdominal cerrahi gegirecek olmasi
nedeniyle rejyonel anestezi tekniklerini tercih edilmedi.

Friedreich ataksili hastanin  preoperatif ~ddnemde
norolojik, kardiyak, pulmoner ve endokrin sisteminin
degerlendirilmesi 6zellikle néromiiskiiler monitdrizasyonu da
iceren optimal monitdrizasyon saglanmasi, indiiksiyonda
hemodinamik yanit uyandirilmamasma 6zen gosterilmesi ve
peroperatif donemde hemodinaminin siki  takibi temel
noktalardir. Sonu¢ olarak anestezideki literatiir bilgileri ve
hastamizdan elde ettigimiz veriler 1siginda isofluran ve
sevofluran kardiyovaskiiler ~stabiliteyi en iyi koruyan
inhalasyon anestezikleri yaninda nondepolarizan kas
gevseticilerini minimal dozda ndéromuskiiler monitérizasyon
esliginde kullanilmasini 6nermekteyiz.
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