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 Duchenne Musküler Distrofi X’e bağlı resesif kalıtımla aktarılan, 1/3500 sıklıkta gözlenen prog-
resif kas dejenerasyonu ve kontraktürler ile karakterize genetik bir hastalıktır. Kas güçsüzlüğü 
temel problem olmakla birlikte; solunum kaslarının tutulması sonucu öksürme ve ekspektoras-
yon güçlüğü nedeni ile solunum yolu enfeksiyonları sıktır. Kardiyomiyopati nedeniyle ventrikü-
ler dilatasyon, iletim kusurları, supraventriküler veya ventriküler aritmiler, miyokardiyal nekroz 
gibi kardiyak problemler görülebileceği için anestezi yönetimi özellik göstermektedir. İnhalas-
yon anestezikleri ve depolarizan kas gevșetici ajanlar, malign hipertermi ve rabdomiyoliz gibi 
mortal komplikasyonlara neden olabilir. Bu makalemizde AV tam blok nedeniyle geçici transve-
nöz pacemakerın, kalıcı pacemaker ile değiștirilmesi planlanan Duchenne Musküler Distrofi ta-
nılı olguda uyguladığımız anestezi yöntemini sunmayı hedefledik. 

Anahtar Sözcükler: Muskular Distrofi, Duchenne; kalp bloğu; anestezi yönetimi 

Duchenne muscular distrophy is an X-linked, recessive, inherited genetic disorder, which is seen 
in 1/3500 of the population and characterized by progressive muscle degeneration and 
contractures. As well as muscle weakness is the main problem; respiratory infections are 
frequent due to the difficulty of coughing and expectoration caused by the retension of 
respiratory muscles. Due to the cardiomyopathy, cardiac problems such as ventricular 
dilatation, conduction defects, supraventricular or ventricular arrhytmias, myocardial necrosis 
can be seen during anesthesia management. Inhalational anesthetics and depolarizing 
neuromuscular blocking agents may cause fatal complications such as malignant hyperthermia 
and rhabdomyolysis. In this article we aimed to present anesthetical management of 
implantation of permanent pacemaker to a patient with Duchenne Muscular Dystrophy who 
had a temporary transvenous pacemaker for complete atrioventricular block. 
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Duchenne Musküler Distrofi (DMD), 
distrofin proteinini kodlayan gendeki 
mutasyon sonucu ortaya çıkan, şid-
detli seyir gösteren genetik progresif 
bir nöromusküler hastalıktır (1). X’e 
bağlı resesif kalıtımla aktarılan hasta-
lık, doğan her 3500 erkek çocuktan bi-
rinde gözlenir. Distrofin, iskelet kası 
ve kalp kasındaki sarkolemmada yerle-
şim gösteren esansiyel bir proteindir. 
Bu proteinin yokluğu ilerleyici kas lifi 
dejenerasyonuna sebep olurken, kasla-
rın yerini yağ ve konnektif doku alır 
(2). Bunun sonucunda iskelet, kalp ve 
solunum kaslarında güçsüzlük ve 

fonksiyon kaybı meydana gelir (3). 
Klinik bulgular arasında alt ekstremi-
telerden başlayıp üst ekstremitelere ya-
yılan kas gücü kaybı ve atrofi, bazı kas 
gruplarında psödohipertrofi, efor zor-
luğu dikkat çeker. Solunum kaslarının 
tutulumuna bağlı olarak öksürme ve 
ekspektorasyon zorlaştığı için solu-
num yolu enfeksiyonları sıktır (4, 5). 
Kardiyak bozukluklar ilerleyicidir ve 
sonuçta sıklıkla ventriküler dilatas-
yonla sonuçlanır. En sık elektrokardi-
yografik bulgular iletim kusurları, arit-
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miler (supraventriküler veya ventrikü-
ler), hipertrofi ve miyokardiyal nek-
rozdur (6).  

Bu hastalarda anestezi yönetimi sadece 
kas dejenerasyonu nedeniyle değil, eş-
lik eden kardiyopulmoner problemler-
den dolayı da karmaşıktır. Bunun ya-
nında musküler distrofilerde inhalas-
yon anesteziklerinin malign hiperter-
miye ve rabdomiyolize sebep olduğu 
bilinmektedir (7). 

Bu sunuda; DMD tanısı olan ve pacema-
ker takılması planlanan çocuk hastada 
propofol ve remifentanil ile total int-
ravenöz anestezi uygulaması tartışıl-
mıştır. 

Olgu Sunumu 

15 yaşında ve 8 yıldır DMD tanısı olan ve 
dilate kardiyomiyopati sebebiyle ta-
kipli erkek hastanın AV tam blok ne-
deni ile kalıcı pacemaker takılması için 
operasyonu planlandı. Preoperatif de-
ğerlendirmede rutin kontrollerinin ya-
pılmadığı ve fizik tedavi programında 
olmadığı öğrenildi. Fizik muayene-
sinde kaşektik görünümlü ve bilateral 
alt ekstremitelerinde kontraktürleri ol-
duğu gözlendi (Resim 1). Kas gücü üst 
ekstremite proksimali 2/5, distali 3/5 
kuvvetinde idi. Laboratuvar tetkikle-
rinde AST: 206 U/L, ALT: 663 U/L, 
LDH: 716 olması dışında anormal bir 
değer saptanmadı. Operasyon öncesi 
yapılan ekokardiyografide 1. derece 
TY, 2-3. derece MY, eser AY, 1. de-
rece PY ve Dilate kardiyomiyopati 
saptandı. EF: %21 olarak ölçüldü. So-
lunum fonksiyon testinde FVC: %57, 
FEV1: %67, FEV1/FVC: %113, 
PEF: %75, FEF25-75: %131 idi. Çe-
kilen iki yönlü akciğer grafisinde kar-
diyomegali ve bilateral yaygın perib-
ronşial kalınlaşmalar gözlendi (Resim 
2). Hastanın dilate kardiyomiyopatisi, 
belirgin restriktif akciğer hastalığı ve 
uykuda derinleşen alveolar hipoventi-
lasyonun mevcut olması nedeniyle iş-
lem sonrasında mekanik ventilatör ih-
tiyacının olabileceği düşünülerek, yo-
ğun bakım şartlarının gerekli olduğu 

 
Resim 1. Dirseklerde 30˚ ekstansiyon kaybı, dizlerde 70˚ ekstansiyon kaybı, ayak bileklerinde
kontraktür. 

 

Resim 2. Preoperatif akciğer grafisi 
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aileye bildirildikten sonra hastanın ve-
lisinden onamları alındı. 

Ameliyat öncesi anestezi cihazını inhalas-
yon ajanlarından tamamen temizle-
mek için cihazdaki vaporizatörler çıka-
rıldı ve sistem 4 saat süre ile 10 l dk-1 
oksijen ile yıkandı, soda-lime ve hasta 
devresi değiştirildi. Hastaya 0,03 mg 
kg-1 dozunda iv midazolam ile preme-
dikasyon yapıldı. Maske ile %100 ok-
sijen (4 lt dk-1) insüflasyonu sağlandı. 
Anestezi indüksiyonunda 1,5 mg kg-1 
ketamin ve 0,5 µg kg-1 remifentanil 
sonrası nöromüsküler bloker uygulan-
madan larigeal maske yerleştirildi. İn-
vaziv hemodinamik takip amacıyla ra-
diyal arter kanülasyonu yapıldı. İdame 
sırasında %50 hava-oksijen karışımı 
verildi. Total intravenöz anestezide, 
BIS değerini 40-60 arası tutacak şe-
kilde 100-300 µg kg-1 dk-1 propofol ve 
0.05-0,1  µg kg-1 dk-1 remifentanil in-
füzyonu uygulandı. İşlem sırasında 
perkütan subclavian ven ponksiyonu 
sonrası floroskopi eşliğinde pacema-
ker elektrotları ventriküle yarleştirildi. 
Daha sonra cilt altına uygun cep oluş-
turularak pil implante edildi. İşlem bo-
yunca herhangi bir hemodinamik insi-
tabilite veya kan gazı tetkikinde pato-
lojik bir bulgu saptanmadı. İşlem biti-
minde ilaç infüzyonları azaltılarak son-
landırıldı. Analjezi sağlamak amacı ile 
30 mg kg-1 iv parasetamol infüzyonu 
yapıldı. Girişim bittikten 5 dk sonra 
spontan solunumu başlayan hastada 
laringeal maske çekildi ve solunumu 
yeterli hale gelip, sözel uyaranlara yanıt 
alınabilir hale geldiğinde postoperatif 
vital bulguları, CPK, miyoglobinüri, 
böbrek ve karaciğer fonksiyon takibi 
yapılabilmesi için pediatri yoğun ba-
kım ünitesine devredildi. Toplam iş-
lem süresi 75 dk olarak saptandı. 

Tartıșma 

Bu sunuda; DMD tanısı olan ve pacema-
ker takılması planlanan çocuk hastada 
propofol ve remifentanil ile total int-
ravenöz anestezi uygulaması tartışıl-
mıştır. 

DMD’de solunum ve kalp kasları da dahil 
olmak üzere çizgili kas hasarı mevcut-
tur. Kardiyak tutulum %90 oranında 
olmakla birlikte şiddetli dilate kardiyo-
miyopati konjestif kalp yetersizliğine 
önderlik ederek DMD’li hastaların 
%20’sinin ölüm sebebini oluşturur (8). 
Bu tutulum kardiyomiyositlerin ve 
Purkinje sisteminin bağ dokusu ile yer 
değiştirmesine bağlıdır. Aritmiler kalp 
iletim yolları ve otonom sinir sistemin-
deki fibrozis ile ilişkilendirilmiştir (9). 
Sinüs nodu disfonksiyonuna bağlı kay-
dedilmiş sinüs duraklaması içeren bra-
dikardi kalıcı pacemaker implantas-
yonu endikasyonu olarak değerlendi-
rilmektedir (10). Sinüs nodu disfonk-
siyonuna bağlı ciddi bradikardi nede-
niyle acil koşullarda transvenöz pace-
maker takılan bu olguda da kalıcı pa-
cemaker implantasyonu planlandı.  

DMD gibi nöromüsküler hastalıklarda 
anestezi uygulaması özellikli olmak 
zorundadır. Çünkü perioperatif kardi-
yopulmoner komplikasyonların ya-
nında, malign hipertermi (MH), rab-
domiyoliz gibi mortal komplikasyon-
lar meydana gelebilir (11). Birnkrat ve 
arkadaşları DMD’li hastalarda depola-
rizan ajanların kullanılmasının malign 
hipertermi gibi ölümcül reaksiyonlara 
yol açabildiğinden kontrendike oldu-
ğunu, inhalasyon anesteziklerin de 
rabdomiyolize neden olabileceğinden 
kaçınılması gerektiğini bildirmişlerdir 

(12). Girshin ve arkadaşları da sevof-
luran kullanımının postoperatif hiper-
kalemik kardiyak arreste neden olabi-
leceği bildirilmiştir (13). Bu yüzden bu 
olguda ameliyat öncesi anestezi ciha-
zını inhalasyon ajanlarından tamamen 
temizlemek için cihazdaki vaporiza-
törler çıkarıldı ve sistem 4 saat süre ile 
10 l dk-1 oksijen ile yıkandı, soda-lime 
ve hasta devresi değiştirildi. 

Muskülerdistrofili hastalarda, propofol, 
ketamin ve deksmedetomidin gibi int-
ravenöz anestezik ajanlar çeşitli doz-
larda yaygın kullanılan uygun ajanlar-
dır (14, 15). Kocabaş ve ark. DMD’li 
Fallot tetralojisi tanılı olguda anestezi 
idamesinde ketamin infüzyonu kullan-
mış, hipotansiyon riski olabileceği için 
propofol kullanmadıklarını bildirmiş-
lerdir (16). Bu olguda da hastada AV 
tam blok tanısı olduğundan indüksi-
yonda ketamin ve remifentanil tercih 
edildi. Laringeal maske yerleştirilmesi 
sonrası ventilasyondan emin olunduk-
tan sonra inhalasyon ajanları kullanıl-
maksızın, bispektral indeks monitöri-
zasyonu altında propofol ve remifen-
tanil ile total intravenöz anestezi ile 
anestezi idamesi sağlandı. 

İşlem sırasında takiplerde belirgin bir hi-
potansiyon, vücut ısısı artışı, hiperka-
lemi ya da karbondioksit değişikliğine 
rastlanmadı.  

DMD’li bir olguda iyi bir preoperatif ha-
zırlığın gerekli olduğunu, ketamin ve 
remifentanil ile yapılan anestezi indük-
siyonunun, idamede ise propofol ve 
remifentanil ile total intravenöz anes-
tezi tercih edilmesinin invaziv hemo-
dinamik takip ile güvenli olduğunu dü-
şünmekteyiz.  
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