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OZET

Malign hipertermi, ¢izgili kaslarm volatil anestezikler
ve depolarizan kas gevsetici ajanlarla karsilagtiklari-
da tetiklenen, yasamsal tehlike arz eden, ender goriilen
bir genetik duyarhlhik durumudur. Viicut sicakhginda
yiikselme ile bulgu vermeye baslar ve acil tedavi edil-
mezse 6liime neden olur. Bu olgu sunumunda, malign
hipertermi 6ykiisii olan ve ventrikiiloatriyal sant takil-
mas1 nedeniyle genel anestezi uygulanacak olan 6 yasin-
daki bir kiz ¢ocugunda anestezi yonetimimiz anlatil-
maktadir.
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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-
cisli, febril bir yanitla kendini gosteren fatal bir
cizgili kas hastaligidir.(). Genellikle volatil
anestezikler ve depolarizan kas gevsetici ajanla-
ra kars1 anestezi sirasinda veya sonrasinda orta-
ya cikan bir reaksiyondur.(:2 Cocuklarda MH
insidanst her 15.000 anestezi uygulamasinda
1’dir.(? Malign hipertermi ortaya ¢iktiginda he-
men fark edilip, ivedilikle tedaviye baglanmazsa
% 70 oraninda fatal seyreder.(® Bircok klinik ve
deneysel calismalarin ardindan dantrolen sodyu-
mun tedaviye girmesiyle bu oran giiniimiizde %
5’in altina inmisgtir.()

Bu olgu sunumunda, daha 6nceki anestezi uygu-
lamasinda malign hipertermi tablosu ortaya ci-
kan 6 yasindaki bir kiz ¢ocuguna hidrosefali ne-
deniyle ventrikiiloatriyal sant takilmasi sirasin-
daki anestezi yonetimi sunulmaktadir.

OLGU SUNUMU

Alt1 yasinda kiz ¢cocugu (boy:95 cm; kilo:20 kg)
bag agris1 yakinmasi nedeniyle ebeveynleri ile
klinigimize bagvurdu. Fizik ve norolojik muaye-
nede biiylime-gelisme geriligi ve parapleji sap-
tandi. Karin 6n duvarinda onceki sistoplasti
ameliyatina bagh yaygin skatris dokusu goriil-
dii. Anamnezden, olgunun meningomyelosel
kesesi ile dogdugu ve bu nedenle 3 giinliikken
mesane nedeniyle sistoplasti operasyonu plan-
landig1, bu operasyon sirasinda MH tablosunun
ortaya ciktig1, buna yonelik tedavi uygulandigi,
iki giin yogun bakim ve dort giin klinik izleme
sonrasinda olgunun sorunsuz bir sekilde taburcu
cirdigi sistoplasti operasyonunda; anestezi in-
diiksiyonu ve siirdiiriilmesinde O,/N,O karigimi
icinde sevofluran, kas gevsetici olarak cis-atra-
kuryum ve analjezik ajan olarak fentanil kulla-
nildig1 ve bu donemde alinan kas biyopsisinde
uygulanmis olan halotan/kafein testiyle MH ta-
nisinin kesinlestirildigi kayitlardan 6grenildi.

Manyetik rezonans (MR) goriintiilemede hidro-
sefali saptanan olguya karmn duvarindaki skar
dokusu nedeniyle ventrikiiloatriyal sant takilma-
sina karar verildi.

Ventrikiiloatriyal sant takilmasi i¢in olgu ameli-
yata alindi; anestezi indiiksiyonu intravendz
(IV) 3 mg kg'! propofol, 1 pg kg-! remifentanil
ve 0,6 mg kg'! rocuronyum ile yapildi. Entiibas-
yondan sonra % 50 O,/kuru hava karigim ile
akcigerler ventile edilirken, 6 mg kg! s-! propo-
fol ve 0,5 pg kg-! dk-! remifentanil infiizyonu ile
anestezi uygulamasi siirdiiriildii. Kafa i¢i basin-
cini daha da artirmamak icin N,O anestezi pro-
tokoliinde yer almadi. Antibiyotik proflaksisi 40
mg kg-! vankomisin infiizyonu ile yapildi. Kalp
atim hizi, invaziv kan basinci, periferik oksijen
satiirasyonu (SpO,), end-tidal karbondioksit
(ETCO,) ve 6sofagiyal viicut sicakligi devamli
olarak monitorize edilip, 5 dk. araliklarla kayde-
dildi. Idame sivis1 olarak % 0.9 NaCl kullanildi.
Operasyon 40 dk. siirdii. Viicut sicakliginda gi-
rig degeri olan 36,7°C den 37,0°C ye kadar yiik-
selmesine karsilik; kalp atim hizi, invaziv kan
basinci, SpO, ve ETCO, degerleri normal sinir-
larda seyretti. Sant takildiktan sonra, kas gev-
sekligi IV 30 pg kg! neostigmin ve 15 pg kg-!
atropin siilfat ile geri dondiiriildii. Olgu postope-
ratif donemde 24 saat boyunca yogun bakim
tinitesinde izlendi. Bag agris1 yakinmalar1 gegen
ve kontrol goriintiilerinde diizelme saptanan ol-
gu herhangi bir komplikasyon gelismeden pos-
toperatif 3. giinde taburcu edildi.

TARTISMA

Malign hipertermi, ¢izgili kaslarin volatil anes-
tezikler ve depolarizan kas gevsetici ajanlarla
karsilagtiklarinda tetiklenen, yasamsal tehlike
arz eden, ender goriilen bir genetik duyarlilik
durumudur. Genetik caligmalar, malign hiper-
termi klinigi olan olgularda cizgili kaslardaki
ryanodin tip 1 reseptor geninde otozomal domi-
nant gecisli bir mutasyon oldugunu géstermis-
tir.(> Bu mutasyonun, olgu volatil anestezikler
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ve depolarizan kas gevsetici ajanlara maruz kal-
diginda, cizgili kaslarda intraseliiler kalsiyum
diizeyinde artis, sarkoplazmik retikulumda kal-
siyumu disart ¢ikaran pompada (ryanodine re-
septorii) bir bozukluk, eksitasyon-kontraksiyon
mekanizmasinda bir anomali veya iletim sistem-
lerindeki degisiklikten kaynaklanan kalsiyum
iyon dengesindeki bir bozukluga neden oldugu
diistiniilmektedir.(?) Sitoplazma igine asirt kalsi-
yum bosalmasina bagl olarak myofibriler kon-
traksiyon, metabolizmada hizlanma, karbondi-
oksit ve 1s1 iiretiminde artis sonucunda metabo-
lik asidoz aciga cikmaktadir. Viicut sicakliginda
ylikselme ile bulgu vermeye baslan bu klinik
tablo tedavi edilmezse 6liimle sonuglanir.

Son 30 yilda in vitro kas kontraksiyon testi
(IVKT), bireylerin MH’ye duyarliliklarmi tah-
mininde kullanilan tek giivenli testtir. Bu testin
temeli, biyopsi ile alinmig kas 6rneginin in vitro
olarak artan dozlarda 6zel test ajanlarina maruz
tutularak, kontraksiyon yanitinin degerlendiril-
mesi esasina dayanir. Bu test, Avrupa Malign
Hipertermi Grubu tarafindan standartize edil-
migtir ve % 99 hassas, % 93.6 duyarlidir.(®)
Hastamiza da IVKT yapilmis ve pozitif bulun-
musgtur.

Yapilan bir deneysel calismada propofoliin rya-
nodin kalsiyum iyon kanallarini aktive etmedigi
bildirilmistir.® Bu nedenle MH’ye genetik yat-
kinlig1 oldugu bilinen olgularda propofoliin gii-
venli oldugu diisliniilmektedir. Bu olgunun 6n-
ceki anestezi deneyiminde volatil anestezik ola-
rak sevofluran kullamldig1 i¢in, ameliyatinda
anestezi indiiksiyonu ve anestezi uygulamasinin
stirdiiriilmesi i¢in I'V bir hipnotik ajan olan pro-
pofolii sectik.

Malign hipertermi ortaya c¢iktiginda tetikleyici
ajanin hemen kesilmesi, oksijenasyon, asidoz ile
elektrolit bozukluklarinin diizeltilmesi, mekanik
sogutma ve dantrolen ¢ok onemli yer tutar. Bu
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nedenle herhangi bir volatil anestezik ajan ile
anestezi uygulamasinin siirdiiriilmesi sirasinda
MH ile karsilasildiginda bu ajan hemen kesil-
meli ve dantrolen infiizyonu baglanmalidir.
Operasyonun sonlandirilabilmesi i¢in, anestezi
uygulamasinin siirdiiriilmesi propofol infiizyo-
nuna gecilmesinin hem propofoliin hem de dan-
trolenin negatif inotrop etki géstermesi nedeniy-
le hastada myokard hasarinin Onlenmesinde
onemli bir avantaj olabilecegi unutulmamali-
dir.(7:8)

Sonug olarak, daha énce MH saptanan olguda
genel anestezi i¢in total intravendz anestezi gii-
venli bir tekniktir ve propofol-remifentanil-ro-
kuronyum kombinasyonu kullanildiginda so-
runsuz bir anestezi uygulamasi gerceklesme ola-
nag1 bulunmaktadir.
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