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Bir mukopolisakkatit metabolizmasi bozuklugu olan Hurler Sendromu (HS) «-L idutonidase enzim defektinden
kaynaklanan, birden fazla doku ve organi etkileyen kalitsal, konjenital bir hastaliktir.

Sendromun klinik seyrinde goérilebilecek sorunlarin saptanmast ya da tedavisi amactyla uygulanacak islemler
sirasinda gereken anestezi uygulamalarinda mevcut anomaliler nedeni ile ciddi komplikasyonlar yasanmaktadir. Bu
sendromda havayolu giicliikleri en stk karsilasilan sorundur. Kalp damar ve solunum sistemine ait diger patolojiler
petioperatif mortaliteye neden olabilir.

Yazimizda Hurler Sendromu (Tip I Mukopolisakkaridoz) 6n tanist konulmus olan 3 yasindaki olguda manyetik
rezonans gorintileme sirasinda uyguladigimiz anestezi yaklagimimizi sunarak literatiir bilgileri 1s16inda tartismayi
amacladik.

Anahtar Kelimeler: Hurler Sendromu, Anestezi, Manyetik rezonans gérintileme, Entiibasyon gucligi
Anaesthetic Aproach Towards a Patient with Hurler Syndrom in the Magnetic Resonans Imaging Area

Hurler Syndrome is an inherited and congenital disease, disorder of mucopolysaccharide metabolism «-L
iduronidase enzyme deficiencyis the causeof the disease which effects many organs and tissues.

Present abnormalities accompany to the syndrome frequently cause serious complications during anesthesia which
is performed for surgical or diagnostic approaches. One of the major problem for anesthesia is airway difficulty.
Multiple factors are present in the mucopolysaccharidoses which make the airway management and trachael
intubation potentially hazardous. Cardiovasculary and respiratory pathologies may be the cause of death.

In this report we would like to share our experiences, discuss the anesthetic risks and the management of HS
patients in the light of literature by presenting our anesthetic approaches towards a 3-year-old patient who is
prediagnosed with Hurler Syndrome (Type I Mucopolysaccharidosis).
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Ik kez 1917 yilinda Hunter! tarafindan 2 erkek kardeste tanimlanan Hurler Sendromu (HS yada Tip 1
Mukopolisakkaridozis) fenotipik 6zellikleri nedeni ile “gargolizm™ adiyla da bilinir. Bu sendromda mukopolisakkarit
metabolizmasinda rol alan a-L-iduronidase enzim eksiklii nedeni ile dermatan silfat ve heparan silfat
glikozaminoglikanlart dokularda birikir ve klinik seyrinde iskelet, bag doku deformasyonlari, kardiyomiyopati,
kapakgik defektleri, ilerleyici koroner arter daralmasi, eklem hareketlerinde kisithilik, gérme, isitme sorunlari, mental
motor retardasyon izlenir. Sendrom her iki cinste esit ve 100.000’de bir sikliginda goriiliir.>3

Sendromun klinik seyrinde gérilen sorunlarin saptanmasi, dizeltilmesi yada tedavisi amactyla yapilan girisimler
sirasinda siklikla anestezi uygulamast gerekir.* Ancak bu uygulamalarda kraniyofasiyal anomaliler nedeni ile yagla
paralel artis gOsteren entlibasyon zorlugu, obstriktif ve restriktif solunum sorunlari, kardiyovaskuler sisteme ait
mortaliteyle sonuglanabilecek ciddi komplikasyonlar beklenebilir.!-3

Ameliyathane ortaminda bile kaygi yaratan HS olgularinda, 6zellikle ameliyathane disinda yapilacak olan anestezi
uygulamalarinda dikkatli degerlendirme, deneyim ve hazithik gereklidir.

Bu yazimizda Hurler Sendromu (Tip I mukopolisakkaridoz) 6n tanist konularak takip edilmekte olan olguda

manyetik rezonans gorintileme (MRG) sirasindaki anestezi yaklasimimizi sunarak literatiir bilgileri 1s1ginda
degetlendirmeyi amagladik.

25%



Isik ve Tekgiil

OLGU

Solunum zorlugu ve gelisme geriligi yakinmalari ile
Cocuk Hastaliklar1 Klinigine getirilen ve HS (Tip I
Mukopolisakkaridozis) 6n tansi ile tetkik ve tedavi
icin hastaneye yatirilan olgunun miyadinda normal,
spontan, vajinal yolla dogdugu, dogumda gébek fit1g1
disinda herhangi bir patoloji saptanmadigl, biyime
gelisme geriliginin 7-8. aylarda fark edildigi, strekli
mukopirilan burun akintist nedeniyle nonspesifik
antibiyotik tedavileri uygulandigi ve soyge¢misinde bir
6zelligi olmadigt 6grenildi (Resim I).

Resim 1.

Kraniyel,  setvikal, torakal MRG  sirasinda
hareketsizligi saglamak amaciyla anestezisi planlanan 3
yasinda, 12.5 kg agihginda, 83 cm boyunda, kiz
olgunun preoperatif degerlendirmesinde ciltte skuamlt
lezyonlar, killanma artisy, kalin kaba hatlt yiz yapisi, iri
dudak ve dil yapisi, disiik nazal képri ile bas boyun
ve ¢ene eklemlerinde hareket kisitliligi, agiz acikliginin
2.5 cm, Mallampati skorunun III oldugu belirlendi.
Mukopiirilan burun akintist ve 6zellikle inspiratuar
olmak {iizere kaba gurtltili ve sikintili solunum
yaninda, dinlemekle kaba raller saptandi. Dakika
solunum sayist 28, Kalp atim hizi (KAH) 96, kalp
sesleri dogal olarak degerlendirildi. ILaboratuar
tetkiklerinde Hb:10.6 gt/dL, Hct %31.5, notrofil
orant %42.8, monosit orant %712.3, alkalen fosfataz
278U/L, fosfor 3.9mg/dL oldugu kaydedildi.
Postero-anterior akciger ve kraniyel grafileri normal
olan hastanin, pelvis grafisinde kal¢a eklemlerinde
dislokasyon, toraks grafisinde torakolomber kifoz ve
vertebra korpuslarinda sivrilesmeler, ekstremitelerde
tubuler kemiklerin diyafizer bélgelerinde genislemeler,
metakarplarin  proksimalinde  ve proksimal
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falankslarin distalinde sivrilesmeler izlendi.
Ekokatrdiyografide aort ve mitral kapakta 1° derece
yetmezlik ve interventrikiler septumda kalinlasma
saptandi.

MRG odasinda rutin anestezi hazithi@ yanisira
entiibasyon glcligi olabilecegi disunilerek, MRG
hazirlik  odasinda  fiberoptik  laringoskopi, acil
krikotroidotomi ve trakeostomi sartlari, oksijen tipi
ile kardiyak inotrop, ditiretik ve bronkodilatator etkili
ilaglar hazitlandr.

Preoperatif endokardit profilaksisi amaciyla servisinde
kristalize penisilin uygulanan olgu, 4 saatlik aclig
takiben MRG odasina alindt. Otuz dakika 6nce Emla
krem® ile lokal anestezi saglanmis olan el sirtindan
24G intraket ile periferik damar yolu acilarak 50
ml/saat hizinda 1/3 izomiks inflizyonuna bagsland:.
MRG masasina alinarak noninvaziv
elektrokardiyografi (EKG) ile kalp atim hizi (KAH),
arter kan basimnct (KB), periferik oksijen satiirasyonu
(SpO2) monitorizasyonu (Omni-Trak Noninvasive
Vital Sign Monitoring System MRI®) yapildi. KAH:
95/dtizenli, KB 95/65mmHg, SpO, %97 olarak
kaydedildi. Spontan solunum korunarak sevofluran ile
inhalasyon indiiksiyonuna baslandi.  Sevofluran
konsantrasyonu inspiryumda %3’den %7’ye kadar
kademeli olarak artirldi. Ancak siddetli laringo-
bronkospazm geliserek SpO2’nin hizla %60’a kadar
dugmesi Uzetine 1mg/kg siksinilkolin iv yolla
uygulanirken maskeyle %100 O, ile ventilasyon
surdurtildi. Bu arada 5mg/kg aminofilin yavag olarak
iv yolla uygulandt. SpOznin %96ya kadar yikselmesi
tzerine MR uyumlu laringoskop (Pneu-PAC®) ile
orotrakeal entlibasyon denendi. Fakat agiz acikhiginin
lem’e inmesi, bag boyun hareketlerinin stnurlt olmast
ve buyik dil nedeni ile epiglotu gérmek mimkiin
olmadi. Dil tzerinde bleydin temas ettigi ylzeyde
minimal kanama goézlendi. Aspire edildikten ve aktif
kanama olmadigi saptandiktan sonra 2.5 numara
laringeal maske basari ile yerlestirildi. Dinlemekle
bronkospazmin gerilemesi ve solunum seslerinin her
iki hemitoraksta kaba olmakla bitlikte duyulmast
uzerine tidal volim 10mL/kg, solunum sayist
dakikada 18 olacak sekilde %70/30 O2/N,O
icerisinde  inspiryumda  %1.5-2  konsantrasyonda
sevofluran inhalasyonu ile anestezi sirdurtldd (880
MRI pneuPac-ventiPac®). Yiizotuz dakika stiten
MRG islemi boyunca KAH: 100-110 vuru/dakika,
KB 95-85/65-40 mmHg, SpO; degetleti %97-95
arasinda  seyretti. Islem bitiminde 1.5 mg/kg
prednizolon yapildiktan sonra sevofluran kapatilarak
%100 O, ile ventilasyon sirdirildd. Solunumun
yeterli ve duzenli olarak izlendigi 1. dakikada laringeal
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maske kaft indirilerek ¢ikarildi. MRG tnitesi detlenme
odasina almnarak 1 saat gozlenen hastanin KAH 98,
dakika solunum sayist 28/duzenli, KB 85/45mmHg,
olacak sekilde giris bulgulari ile benzer olmast tizerine
sorunsuz olarak refakatle servisine gétirildi.

Yapilan kraniyel, serviko-torakal ve lomber MRG’ nin
degerlendirmesinde mukopolisakkaridoz ile uyumlu
bulgular gézlendi (Resim IT).

Resim 2.

CTILTOP
FOV:

TARTISMA

Hurler Sendromu otozomal resesif gecisli, nadir
goriilen, konjenital bir mukopolisakkarit
metabolizmast bozuklugu hastaligidir.  Biyokimya
tetkiklerinde dermatan siilfat ve heparan silfat artisy,
fibroblast  kiltiriinde lizozomal a-I-iduronidase
eksikligi vardir. Sendromun klinik seyrinde mental
retardasyon, korneada bulutlanma nedeni ile gérme
azlig, isitme  kaybi,  hipertrikoz,  enkondral
kemiklesme kusuru ve osteoartritik degisiklikler
nedeniyle eklemlerde sertlik ve hareket kisithiligy,
herni, hepatosplenomegali, solunum yoluna ait pasajt
glclestiren  patolojiler  gorilmektedir.  Sikca
tekrarlayan g6gis enfeksiyonlari, koroner arterde
kalinlasma nedeniyle anjina pektoris nébetleri
beklenebilir. Dogumda normal goriintisli olan bu
olgularda klinik belirtilerin ortaya ¢itkmast 6 -12 ay
icerisinde olmakta ve ortalama yasam stresi 5-10 yil
arasinda bildirilmektedir.!-3

Alfa-I-iduronidase enzim eksikligi bulunan
olgumuzda da literatiirle uyumlu olarak dogumda
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gbbek fiti1 oldugunu, 6-7. ayda motor ve mental
gelisme  geriliginin  fark edildigini 6grendik. Ciltte
skuamlar ve killanma artist, bas boyun ve
temporomandibuler eklemde hareket kisitliligy, isitme

azlig, hepatomegali, solunum stkintisi, antibiyotik
tedavisine cevapsiz mukoptrilan burun akintist
oldugunu saptadik.

Mukopolisakkaridoz — tanist  konulan  ¢ocuklarda

sendromun dogasindan kaynaklanan nedenlerle sik¢a
cerrahi girisim yada sorunun saptanmasi amactyla
radyodiagnostik  islemler  gerekmekte ve  bu
uygulamalar anestezi verilmesini zorunlu kilmaktadir.
Mukopolisakkaridoz tanist konulan, 31 olgunun
28inde toplam 115 islem icin 99 kez anestezi
uygulanmast gerektigi, bir baska seride ise 30 olguda
141 kez anestezi uygulamast gerektigi, laringoskopi
sirasinda vokal kordlati gbrebilme olasiliginin yasla
ters orantili oldugu, 12 kg’in altinda olanlarda 15 kg’in
tzerinde olanlara gére daha kolay entiibasyon
saglandigi, obstriktif uyku apnesi olanlarda ve
preoperatif solunum yolu obstriksiyonu olanlarda
ekstiibasyon sonrast obstritksiyon ihtimalinin daha
fazla oldugu bildirilmistir.> Havayolu obstriksiyonu
beklenen hastalar postobstruktif pulmoner &6dem
acisindan da risk altindadir.*

Hurler Sendromlu ¢ocuklarda anestezi uygulamasinin
yiksek  risk  tagidigt  bilinmektedir.  Anestezi
uygulamasinda olgularin % 53’tinde karsilasilan sorun
entiibasyon gucligidir.” Dil, tonsil ve adenoidlerin
buyiik olmasinin yant sira bas, boyun ve ¢ene eklem
hareketlerinin kisitlt olmast enttibasyonu
gliclestirmekte hatta bazen imkansiz kilmaktadir.
Servikal I-II subluksasyonu, odontoid displazi,
servikal spine varligl, temporomandibuler eklem
hareketlerinde kisitlilik entiibasyonu giiclestiren kemik
yapitya ait en O6nemli sorunlardir’ Aglz ve burun
mukozasint kaplayan frajil mukoza kolaylikla kanama
egilimindedir. Enttbasyon denemesinin ardindan
hizla 6dem gelisimi solunum pasajint daha da
glclestirmektedir.  Uyanik  entiibasyon  spontan
solunum  korundugundan  tercih  edilen  bir
uygulamadir. Ancak bu olgularda basarili entiibasyona
ragmen  bronkospazm  gelisebilir.  Solunumun
engellenmesiyle ortaya c¢ikan negatif intratorasik
basing akut akciger 6demine yol acarak OGlimle
sonuclanabilir.*

Ug vyasinda ve mental retarde olmast nedeniyle
kooperasyon kurulamayan olgumuzda solunumunun
da dispneik olmasi nedeniyle, sedasyon veya uyanik
entibasyon  distinmedik. Spontan
korumak amaciyla inhalasyon indiiksiyonunu tercih

solunumu
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etmemize karsin  siddetli laringo-bronkospazm
gelismesi tzerine kas gevsetici kullanarak maske ile
ventilasyonu saglayabildik. Agiz agikliginin 1 cm’e
inmesi ve orotrakeal entibasyon denemesinin
basarisiz olmast lizerine tekrar entiibasyon denemeyip
laringeal maske yerlestirerek ventilasyonu sagladik.
Enttbasyon giicligint degerlendirmek tzere yapilan
preoperatif muayenede a8z acikligt 2.5 cm olarak
Olctilmusken anestezi indiksiyonundan sonra kas
gevsetici  verilmesine ragmen 1 cm’ye kadar
dismesinin  nedenini  aciklayamiyoruz.  Ancak
Nakayama ve arkadaglari 8 da mukopolisakkaridozlu
bir olguda indiiksiyon 6ncesi 4.5 cm olarak Sl¢tlen
ag1z acikliginin indiksiyon sonrast 2 cm’ye distigini
bildirmektedirler.

Bu olgularda  tekrarlayan  trakeal entiibasyon
denemeleri sorunu daha da glglestireceginden zor
havayolu algoritmasina uyularak laringeal maske ile
ventilasyonun surdirilmesi daha uygun
gorinmektedir. Fakat bronkospazm varliginda ya da
akut akciger 6demi gelismesi durumunda laringeal
maskenin ventilasyonu saglamada yetersiz olabilecegi
de bilinmelidir.

Entiibasyon veya laringeal maske ile havayolu
saglanamadiginda krikotroidotomi veya trakeostomi
gerekebilir. Ancak bu ¢ocuklarda boyunun normalden
daha da kisa olmast ve bag boyun hareketlerinin sinurlt
olmast deneyimli ellerde bile cerrahi trakeostominin
uzun slrede yaptlmasina yol acmakta, dolaysiyla da
acil solunum destegi gereken durumlarda cekince

yaratmaktadir.  Mukopolisakkaridozlu ~ hastalarda
trakeostominin  komplikasyonlar1 bilinenden daha
fazladir. Ostiumda mukopolisakkarit — tabiatinda

madde birikimi yada ostiumun kapatilamamasi en sik
karsilasilan sorundur.* Krikotroidotomi c¢ocuklarda
onerilmemekle birlikte mukopolisakkaridozlu
olgularda hayat kurtarict olabilir.

Diger yandan ameliyathane disinda yiritilen anestezi
uygulamalar1  sirasinda  cerrahi  ekip  desteginin
saglanmasi, yada anestezi uygulamasi yapmak
amactyla diizenlenmemis olan bu mekanlarda anestezi
vermek  de  uygulamalarda  gesiti  sorunlar
yaratmaktadir. Manyetik  rezonans  goéruntileme
Unitesinde manyetik rezonans uyumlu anestezi cihazt
ve monitér bulunmast sorunlarin  azaltilmasini
saglayacaktir.

Olgumuzda trakeostomi ve krikotroidotomi sartlari
hazirlanmis  olmasina ragmen laringeal —maske
yetlestirmemiz ve MR uyumlu anestezi cihaz ile
ventilasyonu  stirdiirmemiz nedeniyle invaziv bir
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girisime gerek duymadan MRG isleminin yapilmasini
sagladik. Manyetik rezonans goriintiileme tnitemizde
hava c¢ikist olmamast nedeniyle O2/N,O karigimi ile
ventilasyonu strdirdiik.

Hutler Sendromunda beklenen kardiyak sorunlar
arasinda kapakctk deformasyonlari, kardiyomyopati,
yasla giderek artan koroner iskemi baslicalaridir.
Koroner arter hastaligi varligina ragmen koroner
anjiografi tamida timiyle yardimct olmayabilir.
Koroner iskemi perioperatif mortaliteyle
sonuglanabilir.> Olgumuzda EKG ve kalp seslerini
normal olarak degerlendirirken, ekokardiyografide
aort ve mitral  kapakeciklarda 1° yetmezlik ve
interventrikiiller ~septumda  kalinlasma  oldugunu
saptadik. Anestezi uygulamamiz strasinda
hemodinamik stabiliteyi korumaya &6zen gostererek,
koroner iskemi dusindirecek herhangi bir EKG
bulgusu olmadigini saptadik.

Ortalama yagam siresinin 5-10 yil olarak gézlendigi
HS’de tedavide anatomik sorunlarin palyatif olarak
giderilmesinin yanisira enzim replasmani, allojenik
kemik iligi nakli ve gen transferi denenmekte

semptomlarin  giderilmesinde  basarilt  sonuglar
alinmaktadir.®0 Tedavide hentiz deneme
asamasindaki bu yaklagimlar icin de anestezi

uygulamasi gerekmektedir.

Sonu¢ olarak HS’de cerrahi uygulamalar ve tedaviler
yaninda bu sorunlarin saptanmasi icin goéruntileme
sirasinda da ameliyathane disinda anestezi uygulamast
siklikla  gerekebilir.  Ozellikle manyetik rezonans
goruntileme odasinda MR uyumlu  ekipman
gerekmesi, monitorizasyon ve anestezi uygulamasina
ait alternatiflerin sl olmast preoperatif dikkatli
degerlendirme ve uygulama 6ncesi olast problemlere
karst hazirlikli olmay1 gerektirir. Havayolu glgligi,
bronkospazm, akut akciger 6demi olasiligina karst
hazirlik  yapilarak, deneyimli bir ekip tarafindan
anestezi uygulanmali akut akciger 6demi gelismeyen
olgularda laringeal maskenin entiibasyona iyi bir
alternatif olabilecegi, hemodinamik monitorizasyonun
zorunlu oldugu hatirda tutulmali, tedavide gelistirilen
yeni yontemlerle bu olgulara siklikla ameliyathane
disinda anestezi vermek gerekebilecegi
ongorulmelidir.
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