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Pulmoner Hipertansiyonu Olan Morgagni
Hernili Down Sendromunda Anestezi Yonetimi:

Olgu Sunumu

Pulmoner arter hipertansiyonu (PAH) pulmoner damarlarin ortalama arter basincinin
25-30 mmHg’y1 asmasidir. Esansiyel olabilecegi gibi konjenital kalp defektlerine
sckonder olarak da gériilebilir. Down sendromu en stk gérilen konjenital anomalidir.
Solunumsal, kardiyovaskiiler ve diger sistemik anomaliler nedeniyle anestezist igin
Ozellik arz eder. Down sentomuna Morgagni hernisi eslik edebilir. Saptandiginda olast
akciger komplikasyonlarini engellemek icin dizeltilmelidir.

Down sendromlu 2.5 yaginda (6 kg), Morgagni hernisi ve buna sekonder PAH nin eslik
ettigi  diafragmatik defekt icin operasyon planlanan kiz ¢ocugunun anestezi
yonetimindeki 6zellikleri literatiir esliginde gézden gecirmeyi amagladik.

Anahtar Kelimeler: Pulmoner Arteriyel Hipertansiyon; Morgagni Hernisi; Down
Sendromu; Anestezi Yonetimi.

Anesthesia Management of Morgagni Hernia with Down Syndrome and
Pulmonary Hypertension

Pulmonary arterial hypertension (PAH) is increasing of mean arterial pressures of
pulmonary vessels more than 25-30 mmHg. Pulmonary hypertension is essential or
secandary to congenital heart deffect. Down’s syndrome is the most common
congenital anomaly. It is special for the anesthesiologists because of respiratuar,
cardiovascular and other sistemic anomalities and may be associated with Morgagni
hernia that should be repaired when detected.

A 2.5 year-old female pediatric patient with Down’s syndrome (6 kg) and Morgagni
hernia accompained secondary PAH was planned to repairing of diaphragmatic deffect.
We aimed to investigate anesthetic management of this patient with litarature.

Key Words: Pulmonary Arterial Hypertension; Morgagni Hernia; Down’s Syndrome;
Anesthesia Management.

Girig

Pulmoner

arteryel hipertansiyon (PAH),

sonra asemptomatik seyreden MH’ne yetiskin déneme
kadar tani konulamayabilir. Semptomatik olanlarda

ortalama herninin komplike olmasi ile iliskili semptomlarin

pulmoner arter basincinin  istirahatde 25 mmHg,
egzersiz esnasinda 30 mmHg’y1 asmasidir. Kesin tanist
sag kalp kateterizasyonu ile yapilir. Cocuklarin PAH’da
medikal tedavi gerekliligi artmistir, tant ve tedavi
prosedurleri icin oldugu kadar PAH ile iliskisiz
nedenlerden dolayt da anestezi almalati kaginilmazdir.
Anestezi esnasinda anestezi ve cerrahiden kaynaklanan
risklerin ~ artmus olmast  6zel anestezik  yaklasimi
gerektirir.!

Anterior diafragmatik herniler Morgagni hernisi (MH)
olarak adlandirilir. Konjenital diafragmatik herniler
diger konjenital anomalilerle iliskili olabilir. Dogumdan
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siddeti artar ve agri ile birlikte 6ksiiriik, ates, solunum
sikintist gibi semptomlar eslik edebilir, tanist tesadifen
cekilen akciger grafisi ile konulur.?

Down sendromu ya da trizomi 21 medikal pratikde en
stk gorilen anomalidir ve yaklasik olarak 800 canlt
dogumda bir gérulir. Sendroma eslik eden solunumsal,
kardiyovaskiiler ve diger sistemik anomaliler nedeniyle
de anestezi yonetimi Ozellik arzeder. Bu hastalarin dis
¢ekimi, ylUz defektlerinin rekonstriksiyonu ve servikal
vertebra fiksasyonu gibi nedenlerle stk anestezi almalari

gerekebilir.  Atlantoaksial instabilite, kigik trakea,
konjenital kalp hastaligi, zayif immiinite ve sik
tekrarlayan akciger enfeksiyonlari, inhalasyon

anesteziklerine ve atropine cevaplarinin degisken olmasi
anestezi uygulamalarini giiclestir.>*



Sanli ve ark.

Bu nedenle Down sendromlu, Morgagni hernisine
sekonder PAH gelisen bir cocukda anestezi yontemi
olarak; ketamine ek sevofluran maske anestezisinin
kombine edilmesi ile hemodinamik stabilite saglandigin
literatiir esliginde vurgulamay1 amagladik.

Olgu

Solunum stkintist nedeniyle acil servise bagvuran 2.5
yasinda Down sendromlu kiz hastanin (6kg) akciger
grafisinde diafragmatik herni, BT incelenmesinde
Morgagni hernisi saptanmast nedeniyle operasyon
planlandi.  Yapilan preoperatif degerlendirilmesinde
gogis kafesinde pektus karinatus deformitesi mevcuttu.
Solunum  stkintist nedeniyle ajite idi ve interkostal
cekilmeleri vardi. Ozgegmisinde Down sendromu tanist
almug, 1 ay Once yapian anjiografisinde ise pulmoner
hipertansiyon saptanmustt. Acil serviste ¢ekilen akciger
grafisinde (Resim 1) sol hemitoraksda kalp tzerine
stiperpoze barsak anslart izlendi.

Resim 1. Down sendromlu c¢ocukda Morgagni
hernisinin ~ akciger  grafisi  gorintist
(baryumlu)

Toraks BT’sinde; toraks igerisinde parasternal uzamm
gosteren barsak segmentleri ve mediastenin belirgin sola
deviasyonu, sol alt lop bronsda daralma ve sol akcigerde
atelektazik goriiniim mevcuttu. Yapilan
ekokardiyografisinde sag ventrikiil sistolik basincinin 60
mmHg oldugu bildirildi. Biyokimyasinda, glukoz: 65
mg/dl, BUN: 8 mg/dl, kreatinin: 0.32 mg/dl, urik asit:
5.7 mg/dl, albumin: 3.1 g/dl, AST: 48 U/L, ALT: 16
U/L, GGT: 53 U/L, LDH: 368 U/L, sodyum: 132
mmol/l, kalsijum: 8.7 mg/dl olup hemograminda;
beyaz kure: 11.400/ml, Hgb: 11 g/dl, het: 34.1%, plt:
479 bin idi.
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Hasta premedikasyonsuz olarak o6nceden hazirlanan
operasyon odasina alinip rutin monitorizasyon yapildt.
SpO2: %84, kalp hizi 131 atim/dk, kan basinci: 84/42
mmHg, vicut sist 36.3°C idi. Ug kanali EKG
monitorizasyonunda minimal ST elevasyonu mevcuttu.

Indiiksiyon 6ncesi AKG (arteryel kan gaz1) érneginde:
pH: 7.36, pO2 589, pCOx: 379, HCO3act: 21,
HCO3standart: 21.1, baz fazlaligi kanda: -3.9, baz
fazlaligr (ECF): -4.4, CO2ct: 22.2, O2ct: 15.5, SpOx:
89.8 olarak olculdi.  Antekiibital bélgeden  iv
kantilasyonu takiben t¢ dk preoksijenisazyon uygulandr.
Indiksiyon; ketamin 2 mg/kg, aritmal 1 mg/kg,
rokuronyum 0.6 mg/kg verilerek gerceklestirildi.
Anestezi derinligini artirmak icin %70 O, ve %30 hava
karisimt igerisinde sevofluranin %3-2 arasinda degisen
konsantrasyonu kullanildi. Entiibasyonun oral 4 no’lu
kaflt endotrakeal tiip ile yapilmasi planlandi. Ancak ilk
denemede subglottik darlik nedeniyle 4 no’lu tapiin
yetlestirilmesinde gliglik yagsandi. Entubasyon ikinci
denemede 3.5 no’lu kafli endotrakeal tip kullanilarak
gerceklestirildi. Anestezi idamesinde %70 O ve %30
hava karisimi ve %2.5 sevofluran kullanildi. Cerrahi
baglamadan bradikardi atag: olan (nabiz 50 atim/dk )
hastaya 0.02 mg/kg atropin ile muidahale edildi.
Mekanik ventilatérde 8 ml/kg tidal hacim 32/dk
frekans ile solutuldu. EtCO; 47 mmHg olarak &l¢tildi.
Gobek  usti  median  kesiyle cerrahisi  bagladi.
Intraoperatif EtCO, 3 kez 60 mmHg’y1 astiginda her
seferinde %100 O; ile manuel solutularak EtCO, 45
mmHg diizeyine dustrildi. Cerrahi basladiktan 10 dk
sonra nabiz 160 atim/dk olunca analjezik ihtiyact
oldugu dustntilerek 0.5 pg/kg fentanil iv puge yapild:.
Intraoperatif baska sorunla karsilasiimayan hastaya
postoperatif analjezi i¢in 2.5 mg/ml/kg bupivakain kesi
yerine enjekte edildi. Operasyon bitiminde AKG
kontrol alindi. AKG’da; pH: 7.38, pOa: 236, pCOxy:
40.2, HCO3act: 23.3, HCO3standart: 23.1, baz fazlalig
kanda: -1.7, baz fazlaligi (ECF): -1.8, CO2ct: 24.5, O2ct:
11.8 SpOa: 99.5 olarak Slgildi. Hastanin pO; degerinin
diizelmesi ve spontan solunumun dénmesi sonrast
neostigmin 0.05 mg/kg, atropin 0.02 mg/kg ile kas
gevsetici blok geri dondirilerek ekstiibe edildi.

Tartigma

PAH c¢ogunlukla gen¢ kadinlarda goérilen, yavas
iletleyen, tanusi tesadiifen konulan, erken yasta Sliime
neden olan ortalama pulmoner arter basmncinda ve
pulmoner vaskiiler direncde artmayla karekterize yikict
bir hastaliktir. Sol kalp yetmezligi, kronik akciger
hastaliklart ve hipoksemi neden olabildigi gibi higbir
etken olmadan da primer pulmoner arteryel
hipertansiyon olabilir. Semptomlar pulmoner arter
basincinin artmastyla orantilt olarak artar. Pulmoner
arter basinct 25-45 mmHg hafif, 45-65 mmHg orta, >65
mmHg agir PAH’dan s6z edilir. Olgumuz anjiografi ve
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ekokardiyografisinde bagka patoloji olmayisi, morgagni
hernisine bagl sol akciger atelektazisi olmast sebebiyle
akciger patolojisine sckonder PAH tanist almistt.
Pulmoner arter basincinin 60 mmHg olmast nedeniyle
de orta dereceli gruba dahil edilmigti.

Chuwa Tei¢ tarafindan 1995 yilinda primer miyokardiyal
sistolik disfonksiyonu olan hastalarda, sol ventrikil
sistolik ~ ve  diyastolik  fonksiyonlarint  birlikte
degerlendirebilen bir Doppler indeksi kesfedilmistir. Tei
indeksi olarak adlandirilan bu indeks (Doppler total
ejeksiyon izovolim indeksi) miyokard performans
indeksi (MPI) olarak da bilinir. Terada ve ark. PAH’lu
hastalarin sag ventrikil Tei indeksi 0.83’den daha biyiik
ise; kardiyak disfonksiyonun siddeti ile iliskili olarak
perioperatif anestezi risklerinin 6nemli Slgiide arttiging
saptamuglardir.”

PAH’Iu ¢ocuklarin anestezi yonetiminde temel prensip
pulmoner  vaskiler direnci artiracak  ajanlarin
kullantlmamasidir. Bununla birlikte hipoksi, hiperkarbi,
hipotermi, metabolik asidoz ve sempatik sistem
uyartlmasindan  kaginilmalist  Onerilir.1®  Asidoz  ve
hipoksi birlikte, pulmoner vaskiiler direnci dramatik
artirirlar. Volatil anesteziklerden izofluran ve halotan
potent vazodilatasyon yaparken, sevofluran P,O:‘yi
onemli derecede dustrir. Nitréz oksit ise mitral stenoza
sekonder PAH varsa pulmoner vaskiiler direnci 6nemli
dlcide artirir.! Intravendz anesteziklerden fentanil ve
benzodiazepinler sempatik yaniti azaltir ve minimal
pulmoner hemodinamik yanit olusturur. Etomidatin
hemodinamik etkileri yoktur. Tiyopental pulmoner
vaskiiler direnci azaltirken, propofol ve ketaminin
kullanimi  tartusmalidir.  Williams ve ark.  6zellikle
hastanin  kateterizasyonunda  spontan  solunumu
korumak icin ketamin kullanimint basarili bulmuslardir.!

Olgumuzda sevofluran maske anestezisi ile birlikte
ketamin kullandik, maske ile solutulmasi esnasinda
giriste %84 olan SpO2 %100 oldu. Nabzin hizli olarak
50 atim/dk’ya kadar dusmesi disinda bir sorunla
karsilasmadik. Kraemer ve ark.” Down sendromlu
cocuklarda sevofluran anestezisi sirasinda bradikardinin
stk goraldiging  saptamislardir.  Operasyonun
baslamasini takiben hastada tansiyonlarinda degisiklik
olmadan 160 atim/dk nabzi olunca sempatik yanitt

baskilamak icin fentanil kullandik ve 1 saatlik
operasyonu  siiresince bagska  bir hemodinamik
bozuklukla kargtlasmadik.

Down sendromu en stk gorilen konjenital anomali
olup; makroglossi, laringomalazi, subglottik stenoz,

lingual  tonsiller  hiperplazi nedeniyle havayolu
obstriksiyonu  ve havayolu yonetimi zor olan
hastalardir.!®  Ayrica eklemler hipermobil, 6zellikle

atlanto oksipital luksasyonu 6nlemek icin dikkatli bag
hareketi  yapilmalidir. Olgumuzda subglottik stenoz
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oldugundan 2.5 yaginda olmasma ragmen 3.5 kafl
endotrakeal tiple entiibe edildi. Down sendromlu
hastalarin = %40’da  kalp defektleri eslik etmektedir.
Siklikla gérilen kardiyak anomaliler; endokardiyal yastik
defekti, arteriyovendz damar anomalileri, ASD, VSD,
fallot tetratolojisi, patent ductus arteriyozus’tur.
Diizeltimemis  kalp  defektlerinde  Eisenmenger
sendromu ve PAH’u gelisebilir.!! Olgumuzda primer
konjenital kalp defekti olmamasina ragmen Morgagni
hernisine sekonder sol akcigerin hipoplazik olmasina ek
olarak PAH tanist konulmustu. Ayrica konjenital pektus
karinatus deformitesi (Resim 2) mevcuttu.

Resim 2. Down karinatus

sendromunda  pektus
deformitesi.

Morgagni  hernisi  diafragmatik  hernilerin =~ %5’ini
olusturur, genellikle asemptomatiktir. Rolatif olarak
benign kabul edilir, erken tani ve cerrahisi ile olast ciddi
komplikasyonlar 6nlenebilmektedir. Morgagni
hernilerinin genetik bir defekt ile gelistigine dair kanit
olmamasina ragmen; konjenital kalp hastaliklari, barsak
malrotasyonu, hipertrofik  pilor stenozu, Down
sendromu gibi konjenital bazt hastaliklarla birlikte
gorildigt bildirilmistir.? Olgumuzda Down sendromu
ile birlikde Morgagni hernisi mevcuttu.

Sonug
PAH’lu olgularda; doku oksijenizasyonunun bozuklugu,

kalp  yetmezliginin =~ varhigt  nedeniyle  anestezi
indiksiyonu ve idamesi 6zel yaklasim gerektirir. Down

sendromunda  eslik eden havayolu anomalileri,
konjenital kalp defektleri anestezi ve havayolu
yonetimini  zorlastirir.  Bu  sendroma  Morgagni

hernisinin eslik ediyor olmast olayt daha da komplike
hale getirir. Bu tiir olgularda ketamin ile yapilan TV
induksiyonun sevofluran anestezisi ile desteklenmesinin
uygun hemodinamik kosullar1 sagladigt ve solunumsal
komplikasyonlar1 6nledigi kanisindayiz.



Sanli ve ark.
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