
Malign Hipertermi Öyküsü Olan Çocuk Olguda
Genel Anestezi Yönetimi
Arzu Gerçek, Selin Tural*, Deniz Konya, M. Memet Özek

Marmara Üniversitesi Nörolojik Bilimler Enstitüsü Beyin Cerrahisi Klini¤i, Anesteziyoloji ve Reanimasyon Klini¤i ve
*Academik Hospital, Beyin Cerrahisi, ‹stanbul

Kabul Tarihi: 11 fiubat 2008
Yaz›flma adresi: Uzm. Dr. Arzu Gerçek, Anesteziyoloji ve Reanimasyon Klini¤i, Marmara Üniversitesi Nörolojik Bilimler Enstitüsü,
Maltepe, ‹stanbul
e-mail: agercek@hotmail.com 

Olgu Sunumu

ÖZET

Malign hipertermi, çizgili kaslar›n volatil anestezikler
ve depolarizan kas gevfletici ajanlarla karfl›laflt›klar›n-
da tetiklenen, yaflamsal tehlike arz eden, ender görülen
bir genetik duyarl›l›k durumudur. Vücut s›cakl›¤›nda
yükselme ile bulgu vermeye bafllar ve acil tedavi edil-
mezse ölüme neden olur. Bu olgu sunumunda, malign
hipertermi öyküsü olan ve ventriküloatriyal flant tak›l-
mas› nedeniyle genel anestezi uygulanacak olan 6 yafl›n-
daki bir k›z çocu¤unda anestezi yönetimimiz anlat›l-
maktad›r.
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SUMMARY

Anesthetic Management of a Child with Previous His-
tory of Malignant Hyperthermia: Case Report

Malignant hyperthermia is an uncommon life-threate-
ning genetic sensitivity of skeletal muscles to volatile
anesthetics and depolarizing neuromuscular relaxants
triggered by anesthesia and is followed by an increase in
temperature that may be fatal without prompt treat-
ment. Here, we present our anesthetic management of a
6-year-old girl with previous history of malignant
hyperthermia experience for the ventriculoatrial shun-
ting. 
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Malign hipertermi (MH) otozomal dominant ge-
çiflli, febril bir yan›tla kendini gösteren fatal bir
çizgili kas hastal›¤›d›r.(1) Genellikle volatil
anestezikler ve depolarizan kas gevfletici ajanla-
ra karfl› anestezi s›ras›nda veya sonras›nda orta-
ya ç›kan bir reaksiyondur.(1,2) Çocuklarda MH
insidans› her 15.000 anestezi uygulamas›nda
1’dir.(2) Malign hipertermi ortaya ç›kt›¤›nda he-
men fark edilip, ivedilikle tedaviye bafllanmazsa
% 70 oran›nda fatal seyreder.(3) Birçok klinik ve
deneysel çal›flmalar›n ard›ndan dantrolen sodyu-
mun tedaviye girmesiyle bu oran günümüzde %
5’in alt›na inmifltir.(4)

Bu olgu sunumunda, daha önceki anestezi uygu-
lamas›nda malign hipertermi tablosu ortaya ç›-
kan 6 yafl›ndaki bir k›z çocu¤una hidrosefali ne-
deniyle ventriküloatriyal flant tak›lmas› s›ras›n-
daki anestezi yönetimi sunulmaktad›r. 

OLGU SUNUMU

Alt› yafl›nda k›z çocu¤u (boy:95 cm; kilo:20 kg)
bafl a¤r›s› yak›nmas› nedeniyle ebeveynleri ile
klini¤imize baflvurdu. Fizik ve nörolojik muaye-
nede büyüme-geliflme gerili¤i ve parapleji sap-
tand›. Kar›n ön duvar›nda önceki sistoplasti
ameliyat›na ba¤l› yayg›n skatris dokusu görül-
dü. Anamnezden, olgunun meningomyelosel
kesesi ile do¤du¤u ve bu nedenle 3 günlükken
opere edildi¤i ö¤renildi. Üç yafl›nda nörojenik
mesane nedeniyle sistoplasti operasyonu plan-
land›¤›, bu operasyon s›ras›nda MH tablosunun
ortaya ç›kt›¤›, buna yönelik tedavi uyguland›¤›,
iki gün yo¤un bak›m ve dört gün klinik izleme
sonras›nda olgunun sorunsuz bir flekilde taburcu
edildi¤i ö¤renildi. Malign hipertermi ata¤› ge-
çirdi¤i sistoplasti operasyonunda; anestezi in-
düksiyonu ve sürdürülmesinde O2/N2O kar›fl›m›
içinde sevofluran, kas gevfletici olarak cis-atra-
kuryum ve analjezik ajan olarak fentanil kulla-
n›ld›¤› ve bu dönemde al›nan kas biyopsisinde
uygulanm›fl olan halotan/kafein testiyle MH ta-
n›s›n›n kesinlefltirildi¤i kay›tlardan ö¤renildi.

Manyetik rezonans (MR) görüntülemede hidro-
sefali saptanan olguya kar›n duvar›ndaki skar
dokusu nedeniyle ventriküloatriyal flant tak›lma-
s›na karar verildi. 

Ventriküloatriyal flant tak›lmas› için olgu ameli-
yata al›nd›; anestezi indüksiyonu intravenöz
(IV) 3 mg kg-1 propofol, 1 µg kg-1 remifentanil
ve 0,6 mg kg-1 rocuronyum ile yap›ld›. Entübas-
yondan sonra % 50 O2/kuru hava kar›fl›m› ile
akci¤erler ventile edilirken, 6 mg kg-1 s-1 propo-
fol ve 0,5 µg kg-1 dk-1 remifentanil infüzyonu ile
anestezi uygulamas› sürdürüldü. Kafa içi bas›n-
c›n› daha da art›rmamak için N2O anestezi pro-
tokolünde yer almad›. Antibiyotik proflaksisi 40
mg kg-1 vankomisin infüzyonu ile yap›ld›. Kalp
at›m h›z›, invaziv kan bas›nc›, periferik oksijen
satürasyonu (SpO2), end-tidal karbondioksit
(ETCO2) ve ösofagiyal vücut s›cakl›¤› devaml›
olarak monitorize edilip, 5 dk. aral›klarla kayde-
dildi. ‹dame s›v›s› olarak % 0.9 NaCl kullan›ld›.
Operasyon 40 dk. sürdü. Vücut s›cakl›¤›nda gi-
rifl de¤eri olan 36,7°C den 37,0°C ye kadar yük-
selmesine karfl›l›k; kalp at›m h›z›, invaziv kan
bas›nc›, SpO2 ve ETCO2 de¤erleri normal s›n›r-
larda seyretti. fiant tak›ld›ktan sonra, kas gev-
flekli¤i IV 30 µg kg-1 neostigmin ve 15 µg kg-1

atropin sülfat ile geri döndürüldü. Olgu postope-
ratif dönemde 24 saat boyunca yo¤un bak›m
ünitesinde izlendi. Bafl a¤r›s› yak›nmalar› geçen
ve kontrol görüntülerinde düzelme saptanan ol-
gu herhangi bir komplikasyon geliflmeden pos-
toperatif 3. günde taburcu edildi.

TARTIfiMA

Malign hipertermi, çizgili kaslar›n volatil anes-
tezikler ve depolarizan kas gevfletici ajanlarla
karfl›laflt›klar›nda tetiklenen, yaflamsal tehlike
arz eden, ender görülen bir genetik duyarl›l›k
durumudur. Genetik çal›flmalar, malign hiper-
termi klini¤i olan olgularda çizgili kaslardaki
ryanodin tip 1 reseptor geninde otozomal domi-
nant geçiflli bir mutasyon oldu¤unu göstermifl-
tir.(5) Bu mutasyonun, olgu volatil anestezikler
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ve depolarizan kas gevfletici ajanlara maruz kal-
d›¤›nda, çizgili kaslarda intraselüler kalsiyum
düzeyinde art›fl, sarkoplazmik retikulumda kal-
siyumu d›flar› ç›karan pompada (ryanodine re-
septörü) bir bozukluk, eksitasyon-kontraksiyon
mekanizmas›nda bir anomali veya iletim sistem-
lerindeki de¤ifliklikten kaynaklanan kalsiyum
iyon dengesindeki bir bozuklu¤a neden oldu¤u
düflünülmektedir.(2) Sitoplazma içine afl›r› kalsi-
yum boflalmas›na ba¤l› olarak myofibriler kon-
traksiyon, metabolizmada h›zlanma, karbondi-
oksit ve ›s› üretiminde art›fl sonucunda metabo-
lik asidoz aç›¤a ç›kmaktad›r. Vücut s›cakl›¤›nda
yükselme ile bulgu vermeye bafllan bu klinik
tablo tedavi edilmezse ölümle sonuçlan›r.

Son 30 y›lda in vitro kas kontraksiyon testi
(‹VKT), bireylerin MH’ye duyarl›l›klar›n› tah-
mininde kullan›lan tek güvenli testtir. Bu testin
temeli, biyopsi ile al›nm›fl kas örne¤inin in vitro
olarak artan dozlarda özel test ajanlar›na maruz
tutularak, kontraksiyon yan›t›n›n de¤erlendiril-
mesi esas›na dayan›r. Bu test, Avrupa Malign
Hipertermi Grubu taraf›ndan standartize edil-
mifltir ve % 99 hassas, % 93.6 duyarl›d›r.(6)

Hastam›za da ‹VKT yap›lm›fl ve pozitif bulun-
mufltur. 

Yap›lan bir deneysel çal›flmada propofolün rya-
nodin kalsiyum iyon kanallar›n› aktive etmedi¤i
bildirilmifltir.(5) Bu nedenle MH’ye genetik yat-
k›nl›¤› oldu¤u bilinen olgularda propofolün gü-
venli oldu¤u düflünülmektedir. Bu olgunun ön-
ceki anestezi deneyiminde volatil anestezik ola-
rak sevofluran kullan›ld›¤› için, ameliyat›nda
anestezi indüksiyonu ve anestezi uygulamas›n›n
sürdürülmesi için IV bir hipnotik ajan olan pro-
pofolü seçtik. 

Malign hipertermi ortaya ç›kt›¤›nda tetikleyici
ajan›n hemen kesilmesi, oksijenasyon, asidoz ile
elektrolit bozukluklar›n›n düzeltilmesi, mekanik
so¤utma ve dantrolen çok önemli yer tutar. Bu

nedenle herhangi bir volatil anestezik ajan ile
anestezi uygulamas›n›n sürdürülmesi s›ras›nda
MH ile karfl›lafl›ld›¤›nda bu ajan hemen kesil-
meli ve dantrolen infüzyonu bafllanmal›d›r.
Operasyonun sonland›r›labilmesi için, anestezi
uygulamas›n›n sürdürülmesi propofol infüzyo-
nuna geçilmesinin hem propofolün hem de dan-
trolenin negatif inotrop etki göstermesi nedeniy-
le hastada myokard hasar›n›n önlenmesinde
önemli bir avantaj olabilece¤i unutulmamal›-
d›r.(7,8)

Sonuç olarak, daha önce MH saptanan olguda
genel anestezi için total intravenöz anestezi gü-
venli bir tekniktir ve propofol-remifentanil-ro-
kuronyum kombinasyonu kullan›ld›¤›nda so-
runsuz bir anestezi uygulamas› gerçekleflme ola-
na¤› bulunmaktad›r.
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