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OLGU SUNUMU / CASE REPORT
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0z

Canavan hastaligi, aspartoagilaz enzim eksikligi ile karakterize, otozomal resesif kaliilan ilerleyici bir l6kodisitrofidir. Canavan
hastaliginda makrosefali, kas giigsiizliigii, yutma bozuklugu, gastroozefageal reflii ve epilepsi goriilebilecek bulgulardandir. Tedavisi
semptomatiktir. Bu yazida Canavan hastaligi olan iki olguda uyguladigimiz anestezi deneyiminin tartigilmas: amaglanmistir.
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ABSTRACT

Canavan disease is an autosomal recessive, progressive leucodistrophy characterized by aspartoacylase enzyme deficiency.
Macrocephaly, muscle weakness, swallowing disorder, gastroesophageal reflux and epilepsy can be seen in Canavan disease.
Treatment is symptomatic. In this article we aimed to discuss the anesthesia experience that we have performed in two Canavan

disease cases.
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GIRIS

Canavan hastalig1, aspartoacilaz enzim eksikligi ile
karakterize, otozomal resesif kalitilan ilerleyici bir 16ko-
distrofidir (1). Bu enzim eksikligi sonucunda beyinde
N-Asetil Aspartat birikir ve oligodentrosit disfonksiyo-
nu ile demiyelinizasyona sebep olur (2). Etnik toplum-
larda goriilme siklig1 artmis olmakla birlikte, Askenazi
Yahudilerinde daha fazla goriiliir (2).

Makrosefali, hipotoni, bas kontroliiniin yetersiz ol-
masl, bacaklarda hiperekstansiyon gibi bulgularla kendi-
ni gosterir. Tanisinda idrarda yiiksek diizeyde N-Asetil
Aspartik Asit spektrometrik yontemlerle gosterilir, am-
niyon sivisinda da yine ayni sekilde N-Asetil Aspartik
Asit gosterilebilir (3). Beyin MR goriintiilemede diffiiz
beyaz cevher kaybi ile birlikte hipomyelinizasyon bul-
gulart goriiliir (4).

Bu yazida Canavan hastalig1 olan iki olguda uygula-
digimiz anestezi deneyiminin literatiir bilgileri gézden
gecirerek tartisilmasi amaclanmigtir.

1. OLGU

Canavan hastaligi ile takip edilmekte olan 6 yasinda-
ki hasta, dis ¢cekimi ve dolgu tedavisi planlanmig ve
anestezi hazirlig1 yapilmak iizere poliklinigimize bas-
vurdu. Operasyon Oncesi aileden alinan anamnezinde
hastanin normal spontan vajinal yolla dogdugu, dogum
esnasinda ve gebelikte herhangi bir komplikasyon olma-
dig1, dogumdan itibaren Canavan hastalig1 ve epilepsi
icin topiramat 25 mg kullaniyordu ve 6 aydir nobet ge-
cirmemisti. Ayrica hastanin yutma giicliigti vardi ancak
oral beslenebiliyordu. Kas gii¢siizliigii nedeniyle yiirii-
yemiyordu. Hasta spontan solunumunu oda havasinda
rahatca idame ettirebiliyordu. Gastrodzefageal reflii ta-
nis1 yoktu. Gorme bozuklugu mevcuttu. Bilinen alerjisi
yoktu ve 6nceden herhangi bir operasyon gecirmemisti.

Fizik muayanesinde solunum sesleri normal, S1+
S2+, apekste 1/6 sistolik iifiiriimii oldugu, mallampati
skorunun 3 ve agiz acikliginin dar oldugu, noérolojik

Cikar catismasi/Conflict of Interest: Yazarlar herhangi bir cikar catismasi bildirmemislerdir./ Authors do not report any conflict of interest.

Gelis tarihi/Received: 16/11/2016
Yazisma Adresi (Correspondence):

Kabul tarihi/Accepted: 01/10/2017

Dr. Resul YILMAZ, Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi, Anesteziyoloji ve Reanimasyon Anabilim Dali

42080, Konya, Tiirkiye
E-posta (E-mail): dr.r.yilmaz@ gmail.com

243



Journal of Anesthesia - JARSS 2017; 25 (4): 243 - 245

muayenesinde kas gii¢siizliigiiniin oldugu, makrosefali-
sinin oldugu ancak hidrosefalisinin olmadigi, viicut
agirliginin 10 kg oldugu tespit edildi. Norolojik ve kar-
diyolojik kontrolleri operasyona uygun olarak degerlen-
dirilen hastanin, biyokimyasal ve hematolojik kan tet-
kikleri normal olarak izlendi. Hasta American Society of
Anesthesiologists (ASA) skoru 3 olarak genel anestezi
planlandi. Ameliyat, uygulanacak anestezi yontemleri
ve riskler hastanin ailesine anlatild1 ve aileden yazili on-
am alind1.

Aclik siiresi tamamlandiktan sonra ameliyathaneye
alan hastaya elektrokardiyogram, pulsoksimetre, non-
invaziv kan basincit monitfrizasyonu ve 1s1 monitorizas-
yonu uygulandi. Bazal degerleri normal olarak izlenen
hastanin anestezi indiiksiyonuna baglandi.

Premedikasyon icin 0.5 mg midazolam kullanildi.
Indiiksiyonda 2.5 mg kg propofol yapildi, ndromuskii-
ler bloker ajan kullanilmadi. Hasta 4.5 nolu spiralli tiiple
entiibe edildi. Anestezi idamesinde total intravendz
anestezi tercih edildi. idame, 0.1 mg kg* dk* doz ile
propofol, 0.1 pg kg dk' remifentanil ile saglanirken, %50
oksijen-hava karisimi ile ventilasyona devam edildi.

Operasyon boyunca hastanin hemodinamik paramet-
releri stabil seyretti. Postoperatif analjezi saglamak ama-
ciyla 2,5 mg kg tramadol intravenoz olarak uygulandi. 2
saat sliren cerrahi islem sonrasinda idame sonlandirildi
ve hasta sorunsuz olarak ekstiibe edildi. Tamamen derle-
nene kadar postoperatif bakim iinitesinde takip edilen
hasta postoperatif 2. giin sifa ile taburcu edildi.

2. OLGU

Canavan hastalig ile takip edilmekte olan diger olgu
ise, 13 yasinda ve aym dental tedaviler i¢in operasyon
planlanmakta idi. Aileden edinilen bilgiye gore hastanin
gebelik ve dogum esnasinda herhangi bir komplikasyon
olmadi8i, dogumdan itibaren Canavan hastalig1 ve epi-
davisi icin giinliik doz 50 mg olarak topiramat kullani-
yordu ve 1 yildir nébet gecirmemisti. Yutma giicliigii
olan hastanin beslenmesi gastrostomi ile saglaniyordu.
Spontan solunumu ile oda havasinda oksijenizasyonunu
rahatca idame ettirebilen hasta, kas gii¢siizliigii nedeniy-
le yiirliyemiyordu. Bilinen alerjisi olmayan hasta daha
once dis cekimi ve kalga cikigi cerrahisi gecirip sorun-
suz genel anestezi almisti.

Pediatrik noroloji ve kardiyoloji konsiiltasyonlari ta-
mamlandi. Yirmi kilogram agirlifinda olan hastanin fi-
zik muayenesinde makrosefalisinin oldugu gozlendi.
Solunum sesleri normal, mallampati skorunun 3 ve agiz
acikliginin dar oldugu ve norolojik muayenesinde kas
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giicsiizliigiiniin oldugu tespit edildi. Norolojik kontrolii
yapilan hastanin mevcut durumunun operasyona uygun
oldugu belirlendi. Kan tetkikleri normal olan hasta
American Society of Anesthesiologists (ASA) skoru 3
olarak genel anestezi planlandi. Ameliyat, uygulanacak
anestezi yontemleri ve riskler hastanin ailesine anlatildi
ve aileden yazili onam alind1.

Aclik siiresi tamamlandiktan sonra operasyona ali-
nan hastaya elektrokardiyogram, pulsoksimetre, nonin-
vaziv kan basinci monitdrizasyonu ve 1s1 monitdrizasyo-
nu yapildi. Bazal degerleri normal olarak izlenen hasta-
ya premedikasyon icin 1 mg midazolam kullanildi. In-
diiksiyonda 0.5 mg kg, 1 mg kg propofol, 0.4 mg kg’
rokiironyum yapildi. Hasta 5 nolu spiralli tiiple entiibe
edildi. idamede 0,5 MAC sevofluran, 0.15 pg kg" dk'
doz ile remifentanil kullanild1 ve %50 oksijen-hava ka-
risimu ile ventilasyona devam edildi.

Operasyon boyunca hastanin hemodinamik paramet-
releri stabil seyretti. Postoperatif analjezi i¢in 2 mg kg™
tramadol ve 10 mg kg' parasetamol intraventz olarak
uygulandi. Yaklagik 1 saat 30 dakida siiren cerrahi iglem
sonrasinda idame sonlandirildi ve hasta sorunsuz ekstii-
be edildi. Postoperatif bakim iinitesinde takip edilerek
derlendikten sonra servise gonderildi. Postoperatif 2.
giin sifa ile taburcu edildi.

TARTISMA

Canavan hastalig1 klinik olarak makrosefali, hipoto-
ni, iritabilite ve beslenme bozukluklari ile karakterizedir
(5). Hastaliga ait klinik semptomlar, cogunlukla yasa-
min ilk 6 ayinda goriiliir ve ilk birkag y1l i¢inde 6liimle
sonuglanir ancak nadiren daha gec ortaya c¢ikan formlari
da vardir (7). Bu hastalarda emme giigliigii ile gorme ve
duyma bozukluklar: ilk semptomlar: olusturur (8). Ge-
lisme geriligi, makrosefali, nistagmus ¢ogu vakada ilk
yil icinde ortaya c¢ikar. Epilepsi ise siklikla daha ge¢ do-
nemlerde goriiliir (9,10) .

Hastaligin tedavisi semptomatiktir ve nobetler ile
spastisitenin kontrol edilmesine dayanir (7). Tastyicili-
g1n saptanmasi, prenatal tani1 ve genetik danigsmanlik
alinmasi, amniyotik sivida N-Asetil Aspartik Asit goste-
rilmesi koruyucu yaklagimlar arasinda yer alir (11). Dii-
siik doz topiramat kullaniminin tedavide yeri vardir ve
bas cevresi biiylime hizin1 yavaslattif1 gosterilmistir
(12).

Her iki olguda makrosefali olmasi, agiz agikliginin
dar olmas1 ve mallampati skorlamasinin 3 olmasi nede-
niyle ventilasyon ve entiibasyon zorlugu olabilecegi 6n-
goriildii. Zor ventilasyon-entiibasyon riskine karsilik
farkli boyutta maskeler, airwayler, laringeal maskeler,
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video laringoskop, fiberoptik laringoskop, trakeotomi
seti odada hazir bulunduruldu. Her iki hastada da %100
0, ile 3 dakika preoksijenizasyon yaptiktan sonra indiik-
siyona baglandi1 ve herhangi bir ventilasyon giicliigii ya-
sanmadi1. Macintosh blade kullanilarak sorunsuz entii-
basyon yapildi. Ayrica bu hastalarda gastroozefageal
reflii insidansinin arttig1 belirtilmistir ve olgularda me-
toklopramid ve H2-reseptdr antagonistleri ile premedi-
kasyon onerilmektedir (1). Olgularda reflii tanisi olma-
dig1 i¢in premedikasyonda bu ajanlar kullanilmamustir.

Lokodistrofili hasta anestezisinde kas gevsetici kul-
lanilmasi gerektiginde secilecek kas gevsetici tipi hak-
kinda fikir birligi yoktur (13). Canavan hastaliginda kas
hipotonisi mevcut oldugu bilinmekte ve bunun da néro-
muskiiler blokajin uzamasi ile malign hipertermi riskini
artirabilecegi 6ngoriilmektedir (6). Birinci olguda inha-
ler ajan ve noromuskiiler bloker kullanmamakla birlikte,
ikinci olguda; daha once gecirdigi operasyonlart sorun-
suz gecirmesi nedeniyle indiiksiyonda non-depolarizan
ajan kullanild1 ve idame sevofluran ve remifentanil ikili-
si ile saglandi. Her iki olguda da komplikasyon ile karsi-
lagilmad.

Bu hastalardaki beslenme problemlerinden dolay1 in-
taoperatif hipoglisemi riskine karsilik saatlik kan sekeri
takibi yapildi. Epileptik nobet goriilme ihtimaline karsi
perioperatif takip saglandi.

Sonug olarak, Canavan hastalig1 olan olgular 6nce-
likle preoperatif olarak dikkatlice degerlendirilmeli,
makrosefali oldugu i¢in ventilasyonda uygun pozisyona
getirilmelidir. Zor entiibasyon agisindan gerekli nlem-
ler alinmal1, yutma giicliigii ve gastroozefageal reflii sik-
181 arttig1 icin sekresyon artig1 ve aspirasyon riskine
karsin uygun medikasyon yapilmali, peroperatif donem-
de hipoglisemi ve epileptik nobet acisindan takip edil-
melidir. Kullanilacak anestezik ajan se¢iminde literatiir-
de kesinlesmis bir bilgiye rastlamadigimiz i¢in bu hasta-
larda hem TIVA ile hem de inhaler anestezik ajan kulla-
nimu icin kontrendikasyon yoktur ancak, kas hastalarin-
da malign hipertermi riskinin yiiksek olmasi nedeniyle
alternatif oldugu siirece inhalasyon anesteziklerinden
kaginmanin yerinde olacagi kanaatindeyiz.
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