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OLGU SUNUMU — CASE REPORT

DUCHENNE MUSKUILER DiSTROFILi OLGUDA TOTAL iNTRAVENOZ
ANESTEZi -TEK, DUISUK DOZ ROKURONYUM KULLANIMI

TOTAL INTRAVENOUS ANESTHESIA IN A CASE OF DUCHENNE
MUSCULAR DYSTROPHY -SINGLE LOW DOSE ROCURONIUM USAGE

Ahmet Cemil iISBIR, Cevdet DUGER, iclal OZDEMIR KOL, Kenan KAYGUSUZ,
Sinan GIIRSOY, Caner MIMAROGLU

Cumbhuriyet (Iniversitesi Hastanesi Anesteziyoloji ve Reanimasyon A.D, Sivas

Cumbhuriyet University Medical Faculty, Department of Anesthesiology and Reanimation, Sivas, Turkey

OZET

Duchenne Muskiiler Distrofi X’ e bagl kaliimla aktarilan, 1/3.500 siklikta gézlenen ve erkek popiilasyonu etkileyen progresif
bir noromiiskiiler hastaliktir. Kas gii¢siizliigii Duchenne Muskiiler distrofide temel problem olmakla birlikte; solunum kaslarinin
tutulmast nedeniyle solunum problemleri ve dilate kardiyomiyopati nedeniyle kardiyak problemler olabileceginden anestezi yaklasimi
onemlidir. Bu hastalikta inhalasyon anesteziklerinin malign hipertermiye ve rabdomiyolize sebebiyet verebilecegi bilinmektedir.

Bu sunuda, Duchenne Muskiiler Distrofi tanili yedi yasindaki erkek hastada, sag suprakondiiler humerus fraktiirii nedeniyle
gercgeklestirilen cerrahide giivenli anestezi yaklasini tartisilmuistir. Olgumuzda malign hipertermi ve rabdomiyoliz olasiligi nedeniyle
inhalasyon ajanlarindan tamamiyla temizlenmis anestezi cihazinda %50/50 oksijen/hava karisimi, ayrica diisiik doz propofol ve
remifentanil ile total intravenoz anestezi uygulandi. Nondepolarizan kas gevseticilere duyarliligin artmis olmasindan dolayt,
diisiik doz rokuronyum ve revers ajant olarak da sugammadeks kullanildi. Peroperatif ve postoperatif donemde herhangi bir
komplikasyonla karsilasilmadi. Olgu yogun bakimda izlendikten sonra ortopedi klinigine verildi.

Bu olgularda propofol ve remifentanil ile total intravendz anestezi ve diigiik dozda rokuronyum bromiir uygulamasinin daha
glivenli anestezi uygulamasi saglayabilecegi sonucuna varilmistir.
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SUMMARY

Duchenne Muscular Dystrophy is an X-linked progressive neuromuscular hereditary disease which effects men and is seen in
1/3.500 frequency. Although the basic problem in this disease is musclular weakness; anesthetic approach in Duchenne Muscular
Dystrophy is important because the disease might cause cardiac and respiratory problems during anesthesia. Moreover, inhalation
anesthetics might be the reason for malignant hyperthermia and rhabdomyolysis.

This case report aims at discussing the safe anesthetic approach in a 7 year old patient who was operated by orthopedic
surgeons with Duchenne Muscular Dystrophy and right supracondylar humerus fracture. In this case ventilator was totally
cleaned from anesthetic agents to avoid from malignant hyperthermia and rhabdomyolysis. 50% oxygen-air mixture and low dose
propofol with remifentanil were used in total intravenous anesthesia. Because of the non-depolarizing muscle relaxant sensitivity,
low-dose rocuronium and sugammadex were used as its reverse agent. No complications were encountered during preoperative
and perioperative period. After the case was observed in intensive care unit, he was transferred to the orthopedics clinic.

It has been concluded that use of propofol and remifentanil together with total intravenous anesthesia, and low-dose rocuronium
bromide will be a safer anesthesia application.
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GIRIS

Duchenne Muskular Distrofi (DMD) X’e bagh kali-
timla aktarilan, 1/3.500 siklikta gozlenen ve erkek popii-
lasyonu etkileyen progresif bir néromiiskiiler hastaliktir.
Klinik bulgular arasinda alt ekstremitelerden baslayip
iist ekstremitelere yayilan kas giicsiizliigii ve atrofiler,
baz1 kas gruplarinda psddohipertrofiler, lordoz artis1 ve
efor giicliigii dikkati ¢eker. Erken donemde kalp tutulu-
mu, solunum yolu enfeksiyonlari, beslenme eksikligi
nedeni ile hastalar kaybedilebilir (1). Etyopatogenezi
hakkinda kesin bilgi yoktur. Yapisal ve matriks protein-
lerinin primer genetik defekti yaninda glikolizasyon yo-
lagindaki enzimlerin defekti s6z konusudur (2). Mat-
riks-hiicre iligkisinin kayb1 ile taninir. Biyokimyasal in-
celemede serum kreatin fosfokinaz (CK), aldolaz, laktik
dehidrogenaz (LDH) diizeylerinin artti§1 goriilebilir (1).
Tan1 koyabilmek i¢in klinik bulgularin yani sira EMG,
kas biyopsileri ile histolojik ve elektrofizyolojik ¢alisma
yapilmasi ile molekiiler genetik yontemlerden yararlani-
Iir (2). DMD’de anestezi yaklasimi, kas gli¢siizliigii; so-
lunum kaslariin tutulmasi nedeniyle solunumsal, dilate
kardiyomiyopati nedeniyle kardiyak problemlere neden
olabileceginden onemlidir. Ayrica bu hastalikta inhalas-
yon anesteziklerinin malign hipertermiye ve rabdomiyo-
lize sebebiyet verdigi bilinmektedir (3).

Bu sunuda DMD tanisi olan ve sag suprakondiiler
humerus fraktiirii nedeniyle cerrahi girisim planlanan bir
olguda giivenli anestezi yaklagimi tartigilmigtir.

OLGU SUNUMU

Yedi yasinda ve iki yildir DMD tanist olan 18 kg
agirligindaki erkek hastanin sag suprakondiiler humerus
fraktiirii nedeniyle operasyonu planlandi. Anestezi 6nce-
si degerlendirilen olguda, iki yasindan beri brongiyal as-
tim1 oldugu, zaman zaman steroid (prednizolon 25 mg.),
akut ataklarda ise teofilin tedavisi almakta oldugu anla-

Resim 1: DMD?’ li hastada psodohipertrofi
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sildi. Yapilan fizik muayenesinde dig goriiniim itibarty-
la, yiiriime gii¢cliigii, baldirlarda psddohipertrofileri ol-
dugu saptandi (Resim 1). Hastanin dinleme ile mezokar-
diyak odakta 2/6 oraninda sistolik iifiiriimii ve EKG’sinde
sol ventrikiil hipertrofisini diisiindiiren bulgular mevcuttu.
Laboratuvar sonuglart SGOT: 47 U/L (11-30 U/L), SGPT:
56 U/L (5-42 U/L) ve CPK: 3450 U/L (40-182 U/L) geldi.
Operasyon Oncesi ileri degerlendirme i¢in Gogiis Hasta-
liklart ve Kardiyoloji konsiiltasyonlari istendi. Solunum
fonksiyon testleri ve yapilan ekokardiyografi normal si-
nirlarda bulundu. Postoperatif yogun bakim ihtiyac1 ola-
bilecegi diistiniilerek, yogun bakim sartlar1 6nceden sag-
land1 ve aileye konu ayrintili olarak anlatilarak gerekli
onam alindi. Hastaya premedikasyon uygulanmadi;
ameliyat odasina alinmadan sol koldan damar yolu acil-
di. Anestezi uygulanmadan hemen Once hastanin sag
bagparmagina sinir-kas kavsagi monitorii cihazi (Datex
Medical Instrumentation Inc., Helsinki, Finland) bagla-
narak 1,0 degeri okundu. Hastaya indiiksiyon sirasinda:
2,5 mg kg dozda propofol i.v., 2 ng kg remifentanil ve
0,3 mg kg tek doz rokuronyum i.v. olarak uygulandi.
Malign hipertermi ve rabdomiyoliz ihtimallerinden saki-
nilmasi amaciyla inhalasyon ajanlarindan tamamiyla te-
mizlenmig anestezi cihazinda %100 oksijen (6 1 dk™)
maske ile verildi. i{dame sirasinda, %350/%50 O,/Hava
karigimi (3/3 1 dk'), propofol 10 mg kg™ s™ ilk on daki-
kada, daha sonraki on dakikada 8 mg kg s, en son ola-
rak da ameliyat boyunca 5-6 mg kg™ s* degerleriyle, re-
mifentanil 0,5 pg kg" dk olarak infiizyon seklinde uy-
gulandi. Indiiksiyon sonras1 10 dakika araliklarla TOF
(Train of four) degerleri kaydedildi. Baglangi¢c TOF de-
geri 0,1 idi. Operasyon sonuna dogru indiiksiyon hari-
cinde kas gevsetici yapilmamasina ragmen maksimum
TOF degeri 0,25 olarak kaydedildi. Peroperatif donem-
de herhangi bir komplikasyonla karsilagilmadi. Ameli-
yat bitiminde her iki infiizyon da azaltilarak sonlandiril-
di. Toplam ameliyat siiresi 50 dakika olarak ol¢iildii.
TOF degerinin ameliyat bitiminden 20 dakika sonra da
0,25 olgtilmesi tizerine rokuronyum tarafindan olusturu-
lan blogu geriye dondiirmek i¢in i.v. sugammadeks (2-3
mg kg") kullanildi. Sugammadeks uygulandiktan sonra-
ki 10. Dakikada TOF degeri 0,92 6l¢iildii. Hasta derlen-
me odasinda 120 dakika monitorize edilerek ve nazal
kaniille 2-3 1 dk' O, verilerek goézlendikten, Modifiye
Aldrete Skoru da 9’a ulastiktan sonra ileri donem takip
icin anestezi yogun bakim {initesinde 48 saat gézlem al-
tinda tutuldu. Yogun bakimda olgunun vital bulgulari,
CPK, miyoglobiniiri 6l¢iimleri, bobrek ve karaciger
fonksiyon testleri takip edildi. Hastanin vital bulgulari-
nin ve laboratuvar degerlerinin normal olmasi iizerine
ortopedi servisine taburcu edildi.
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TARTISMA

David J. ve arkadaslarina gore DMD’ li hastalarda
stiksinilkolin gibi depolarizan ajanlarin kullanilmas1 ma-
lign hipertermi gibi fatal reaksiyonlara yol acabildigin-
den, kesinlikle kontrendikedir. Ayrica bu tiir hastalarda
inhalasyon anestezikleri de rabdomiyolize sebep olabi-
leceginden kacinilmalidir (3-7). Schmidt ve arkadaslari-
nin yaptig1 bir calismada, rokuronyum ve vekuronyum
uygulanan DMD’ 1i hastalarda blok siiresinin normalden
daha uzun oldugu tespit edilmis (8). Hastamizda ise re-
vers ajan1 (Sugammadeks) sonrasi derlenme siiresi yak-
lagik 28 dakika olarak olciildii, bu deger literatiirdeki di-
ger vakalarla uyumlu ve hatta daha erken bir deger bile
sayilabilir. Yine Wick ve arkadaslarinin yaptig1 bir calis-
mada ise indiiksiyonda 0,6 mg tek doz i.v. uygulanan ro-
kuronyumun DMD’ li hastalarda ge¢ derlenmeye neden
olabilecegi gozlenmis (9). Muenster ve arkadaslarina
gore ise DMD’ 1i hastalarda diisiik doz (0,3 mg kg) ro-
kuronyum ile uzamig derlenme siiresi olabilecegi bu du-
rumun normalde beklenmeyen bir etki olmasina karsin,
bunun DMD’ 1i hastalardaki hiicre diizeyinde mikroya-
pisal bazi1 degisikliklere baglanmasi gerektigi hipotezi
tizerinde durulmus (10).

Olgumuzda anestezi yontemini planlarken, depolari-
zan ajanlarin kontrendike, vakanin uzun siirme ihtimali
olmasi; yeterli kas gevsemesi ve reflekslerin baskilan-
masint saglamak iizere, sadece indiiksiyonda tek ve dii-
siik doz nondepolarizan kas gevsetici kullanmaya karar
verdik. Hastada derlenmenin normalden uzun siirme ih-
timali g6z oniine alinarak yogun bakim sartlar1 6nceden
sagland1 ve aileye konu ayrintili olarak anlatilarak ge-
rekli onam alindi. Bu tiir olgularda inhalasyon aneste-
ziklerinden kagiilmasi gerektigi, bu hastalikta inhalas-
yon anesteziklerinin malign hipertermiye ve rabdomiyo-
lize sebebiyet verebilecegi, ozellikle de sevofluran kul-
laniminin postoperatif hiperkalemik kardiyak arreste yo-
lacabilecegi Girshin tarafindan bildirilmigtir (11). Bu tip
komplikasyonlardan kacinmak amaciyla anestezi cihazi-
nin gazla temas eden kisimlarimi sokerek temizledik ve
steril ederek olas1 gaz artiklarindan arindirdik. Schmidt
ve arkadaslarinca yapilan calismada da DMD’ 1i hasta-
larda remifentanil ve propofol ile total intravendz anes-
tezi uygulanmasi onerilmistir (9). Muenster ve arkadas-
lar1 ise indiiksiyonda propofol ve remifentanile ek ola-
rak, tek ve diisiik doz rokuronyum kullanmiglardir (10).
Biz de bu olguda propofol ve remifentanil ile birlikte in-
diiksiyon sirasinda tek ve diisiik doz rokuronyum uygu-
ladik ve kas gevsetici ajana bagli derlenme siiresinin
uzamasin engellemek i¢in sugammadeks kullandik. Su-
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gammadeks "Secici Kas Gevseticileri Baglayici Ajan"
olarak adlandirilan ila¢ grubunun bir iiyesidir. Sugam-
madeks viicutta rokuronyum bromiire ya da vekuron-
yum bromiire baglanarak bu ilaglarin etki mekanizmasi-
ni durdurur.

DMD'’li olgularda propofol ve remifentanil ile total
intravendz anestezi uygulamasiyla birlikte; indiiksiyon-
da tek, diisiik doz rokuronyum kullanimini takiben su-
gammadeks ile kas gevsekliginin geriye dondiiriilebil-
mesinin daha giivenli anestezi uygulamasi saglayabile-
cegi sonucuna varilmistir.
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