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Anesthesia Management of Duchenne Muscular Dystrophy with Complete Atrioventricular Block in Angiography
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Duchenne Muskuler Distrofi X'e bagh resesif kalitimla aktarilan, 1/3500 siklikta gozlenen prog-
resif kas dejenerasyonu ve kontrakturler ile karakterize genetik bir hastaliktir. Kas gui¢stzlugu
temel problem olmakla birlikte; solunum kaslarinin tutulmasi sonucu 6kstirme ve ekspektoras-
yon gucligu nedeni ile solunum yolu enfeksiyonlari siktir. Kardiyomiyopati nedeniyle ventriku-
ler dilatasyon, iletim kusurlari, supraventrikiiler veya ventrikiler aritmiler, miyokardiyal nekroz
gibi kardiyak problemler gériilebilecedi icin anestezi yonetimi 6zellik géstermektedir. inhalas-
yon anestezikleri ve depolarizan kas gevsetici ajanlar, malign hipertermi ve rabdomiyoliz gibi
mortal komplikasyonlara neden olabilir. Bu makalemizde AV tam blok nedeniyle gegici transve-
n6z pacemakerin, kalici pacemaker ile degistirilmesi planlanan Duchenne Muskuiler Distrofi ta-
nili olguda uyguladigimiz anestezi ydontemini sunmayi hedefledik.
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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 Muskiler Distrofi (DMD),
distrofin proteinini kodlayan gendeki

fonksiyon kaybt meydana gelir (3).
Klinik bulgular arasinda alt ekstremi-

mutasyon sonucu ortaya c¢ikan, sid- telerden baslayip Ust ekstremitelere ya-
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detli seyir gosteren genetik progresif
bir néromuskiler hastaliktir (1). X’e
bagl resesif kalitimla aktarilan hasta-
lik, dogan her 3500 erkek cocuktan bi-
rinde gozlenir. Distrofin, iskelet kasi
ve kalp kasindaki satkolemmada yerle-
sim gosteren esansiyel bir proteindir.
Bu proteinin yoklugu ilerleyici kas lifi
dejenerasyonuna sebep olurken, kasla-
tin yerini yag ve konnektif doku alir
(2). Bunun sonucunda iskelet, kalp ve
solunum kaslarinda giigstizlik ve

yilan kas giicii kaybi ve atrofi, baz1 kas
gruplarinda psédohipertrofi, efor zor-
lugu dikkat ¢eker. Solunum kaslarinin
tutulumuna baglt olarak Skstrme ve
ekspektorasyon zorlastigt icin solu-
num yolu enfeksiyonlart siktir (4, 5).
Kardiyak bozukluklar iletleyicidir ve
sonucta siklikla ventrikiler dilatas-
yonla sonuclanir. En stk elektrokardi-
yografik bulgular iletim kusurlari, arit-
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miler (supraventrikiler veya ventriki-
ler), hipertrofi ve miyokardiyal nek-
rozdur (6).

Bu hastalarda anestezi yonetimi sadece
kas dejenerasyonu nedeniyle degil, es-
lik eden kardiyopulmoner problemler-
den dolay1 da karmagiktir. Bunun ya-
ninda muskiler distrofilerde inhalas-
yon anesteziklerinin malign hiperter-
miye ve rabdomiyolize sebep oldugu
bilinmektedir (7).

Bu sunuda; DMD tanist olan ve pacema-
ker takilmasi planlanan ¢ocuk hastada
propofol ve remifentanil ile total int-
ravendz anestezi uygulamasi tartigil-
mustir.

Olgu Sunumu

15 yasinda ve 8 yildir DMD tanist olan ve
dilate kardiyomiyopati sebebiyle ta-
kipli erkek hastanin AV tam blok ne-
deni ile kalict pacemaker takilmast i¢in

Resim 1. Dirseklerde 30° ekstansiyon kaybi, dizlerde 70" ekstansiyon kaybi, ayak bileklerinde
kontraktur.

operasyonu planlandi. Preoperatif de-
gerlendirmede rutin kontrollerinin ya-
pilmadigi ve fizik tedavi programinda
olmadigt 6grenildi. Fizik muayene-
sinde kasektik gbriinimli ve bilateral
alt ekstremitelerinde kontraktiirleri ol-
dugu gézlendi (Resim 1). Kas giicti Gst
ekstremite proksimali 2/5, distali 3/5
kuvvetinde idi. Laboratuvar tetkikle-
rinde AST: 206 U/L, ALT: 663 U/L,
LDH: 716 olmasi disinda anormal bir
deger saptanmadi. Operasyon 6ncesi
yapilan ckokardiyografide 1. derece
TY, 2-3. derece MY, eser AY, 1. de-
rece PY ve Dilate kardiyomiyopati
saptandi. EF: %21 olarak 6lgiildi. So-
lunum fonksiyon testinde FVC: %57,
FEV1: %67, FEV1/FVC: %113,
PEF: %75, FEF25-75: %131 idi. Ce-
kilen iki yonli akciger grafisinde kat-
diyomegali ve bilateral yaygin perib-
rongial kalinlagsmalar gozlendi (Resim
2). Hastanin dilate kardiyomiyopatisi,
belirgin restriktif akciger hastaligi ve
uykuda derinlesen alveolar hipoventi-

lasyonun mevcut olmast nedeniyle is-

Resim 2. Preoperatif akciger grafisi

lem sonrasinda mekanik ventilator ih-
tiyactnin olabilecegi disunilerek, yo-
gun bakim sartlarinin gerekli oldugu
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aileye bildirildikten sonra hastanin ve-
lisinden onamlari alindr.

Ameliyat 6ncesi anestezi cihazint inhalas-

yon ajanlarindan tamamen temizle-
mek i¢in cihazdaki vaporizatérler ¢ika-
rildt ve sistem 4 saat stre ile 10 1 dk'!
oksijen ile yitkandi, soda-lime ve hasta
devresi degistirildi. Hastaya 0,03 mg
kg-! dozunda iv midazolam ile preme-
dikasyon yapildi. Maske ile %100 ok-
sijen (4 It dk'!) instflasyonu saglandi.
Anestezi indiksiyonunda 1,5 mg kg!
ketamin ve 0,5 pg kg! remifentanil
sonrast néromiskiler bloker uygulan-
madan larigeal maske yerlestirildi. In-
vaziv hemodinamik takip amactyla ra-
diyal arter kaniilasyonu yapildi. Tdame
strasinda %50 hava-oksijen karigimi
verildi. Total intravenoz anestezide,
BIS degerini 40-60 arasi tutacak se-
kilde 100-300 pg kgt dk'! propofol ve
0.05-0,1 pg kg! dk! remifentanil in-
fiizyonu uygulandi. Tslem sirasinda
perkiitan subclavian ven ponksiyonu
sonrast floroskopi esliginde pacema-
ker elektrotlart ventrikiile yarlestirildi.
Daha sonra cilt altina uygun cep olus-
turularak pil implante edildi. Islem bo-
yunca herhangi bir hemodinamik insi-
tabilite veya kan gazi tetkikinde pato-
lojik bir bulgu saptanmadi. Tslem biti-
minde ila¢ infiizyonlar1 azaltilarak son-
landirildi. Analjezi saglamak amaci ile
30 mg kg! iv parasetamol infiizyonu
yapidi. Girisim bittikten 5 dk sonra
spontan solunumu baglayan hastada
laringeal maske ¢ekildi ve solunumu
yeterli hale gelip, s6zel uyaranlara yanit
alinabilir hale geldiginde postoperatif
vital bulgulari, CPK, miyoglobintiri,
bobrek ve karaciger fonksiyon takibi
yapilabilmesi i¢in pediatri yogun ba-
kim tnitesine devredildi. Toplam is-
lem suresi 75 dk olarak saptandu.

Tartisma

Bu sunuda; DMD tanusi olan ve pacema-

ker takilmasi planlanan ¢ocuk hastada
propofol ve remifentanil ile total int-
ravendz anestezi uygulamasi tartigil-
mistit.

DMD’de solunum ve kalp kaslar1 da dahil

olmak tzere ¢izgili kas hasart mevcut-
tur. Kardiyak tutulum %90 oraninda
olmakla birlikte siddetli dilate kardiyo-
miyopati konjestif kalp yetersizligine
onderlik ederek DMD’li  hastalarin
%20’sinin 6lim sebebini olusturur (8).
Bu tutulum kardiyomiyositlerin ve
Purkinje sisteminin bag dokusu ile yer
degistirmesine baglidir. Aritmiler kalp
iletim yollar1 ve otonom sinir sistemin-
deki fibrozis ile iliskilendirilmistir (9).
Sintis nodu disfonksiyonuna bagli kay-
dedilmis siniis duraklamast iceren bra-
dikardi kalict pacemaker implantas-
yonu endikasyonu olarak degerlendi-
rilmektedir (10). Sintis nodu disfonk-
siyonuna baglt ciddi bradikardi nede-
niyle acil kosullarda transvendz pace-
maker takilan bu olguda da kalict pa-
cemaker implantasyonu planlandi.

DMD gibi néromiiskiiler hastaliklarda

anestezi uygulamast O6zellikli olmak
zorundadir. Ciinkd perioperatif kardi-
yopulmoner komplikasyonlarin  ya-
ninda, malign hipertermi (MH), rab-
domiyoliz gibi mortal komplikasyon-
lar meydana gelebilir (11). Birnkrat ve
arkadagslart DMD’li hastalarda depola-
rizan ajanlarin kullanilmasinin malign
hipertermi gibi 6lumciil reaksiyonlara
yol agabildiginden kontrendike oldu-
gunu, inhalasyon anesteziklerin de
rabdomiyolize neden olabileceginden
kacinilmast gerektigini bildirmislerdir

(12). Girshin ve arkadaglart da sevof-
luran kullaniminin postoperatif hiper-
kalemik kardiyak arreste neden olabi-
lecegi bildirilmistir (13). Bu yiizden bu
olguda ameliyat Oncesi anestezi ciha-
zint inhalasyon ajanlarindan tamamen
temizlemek icin cihazdaki vaporiza-
torler cikarildi ve sistem 4 saat siire ile
10 1 dk! oksijen ile ytkandi, soda-lime
ve hasta devresi degistirildi.

Muskdlerdistrofili hastalarda, propofol,

ketamin ve deksmedetomidin gibi int-
ravendz anestezik ajanlar ¢esitli doz-
larda yaygin kullanidan uygun ajanlar-
dir (14, 15). Kocabas ve ark. DMD’li
Fallot tetralojisi tanili olguda anestezi
idamesinde ketamin infiizyonu kullan-
mus, hipotansiyon riski olabilecegi icin
propofol kullanmadiklarinit bildirmis-
lerdir (16). Bu olguda da hastada AV
tam blok tanist oldugundan indiksi-
yonda ketamin ve remifentanil tercih
edildi. Laringeal maske yerlestirilmesi
sonrasi ventilasyondan emin olunduk-
tan sonra inhalasyon ajanlart kullanil-
makstzin, bispektral indeks monitori-
zasyonu altinda propofol ve remifen-
tanil ile total intravenéz anestezi ile
anestezi idamesi sagland.

Islem sirasinda takiplerde belirgin bir hi-

potansiyon, viicut 1stst artisi, hiperka-
lemi ya da karbondioksit degisikligine
rastlanmadt.

DMD’li bir olguda iyi bir preoperatif ha-

zithigin gerekli oldugunu, ketamin ve
remifentanil ile yapilan anestezi indik-
siyonunun, idamede ise propofol ve
remifentanil ile total intravendz anes-
tezi tercih edilmesinin invaziv hemo-
dinamik takip ile giivenli oldugunu di-
stinmekteyiz.
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