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ÖZ
Canavan hastal›¤›, aspartoaçilaz enzim eksikli¤i ile karakterize, otozomal resesif kal›t›lan ilerleyici bir lökodisitrofidir. Canavan

hastal›¤›nda makrosefali, kas güçsüzlü¤ü, yutma bozuklu¤u, gastroözefageal reflü ve epilepsi görülebilecek bulgulardand›r. Tedavisi
semptomatiktir. Bu yaz›da Canavan hastal›¤› olan iki olguda uygulad›¤›m›z anestezi deneyiminin tart›fl›lmas› amaçlanm›flt›r.

ANAHTAR KEL‹MELER: Canavan hastal›¤›, Genel anestezi, Zor entübasyon, Epileptik nöbet, Malign hipertermi

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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G‹R‹fi

Canavan hastal›¤›, aspartoaçilaz enzim eksikli¤i ile
karakterize, otozomal resesif kal›t›lan ilerleyici bir löko-
distrofidir (1). Bu enzim eksikli¤i sonucunda beyinde
N-Asetil Aspartat birikir ve oligodentrosit disfonksiyo-
nu ile demiyelinizasyona sebep olur (2). Etnik toplum-
larda görülme s›kl›¤› artm›fl olmakla birlikte, Aflkenazi
Yahudilerinde daha fazla görülür (2).

Makrosefali, hipotoni, bafl kontrolünün yetersiz ol-
mas›, bacaklarda hiperekstansiyon gibi bulgularla kendi-
ni gösterir. Tan›s›nda idrarda yüksek düzeyde N-Asetil
Aspartik Asit spektrometrik yöntemlerle gösterilir, am-
niyon s›v›s›nda da yine ayn› flekilde N-Asetil Aspartik
Asit gösterilebilir (3). Beyin MR görüntülemede diffüz
beyaz cevher kayb› ile birlikte hipomyelinizasyon bul-
gular› görülür (4).

Bu yaz›da Canavan hastal›¤› olan iki olguda uygula-
d›¤›m›z anestezi deneyiminin literatür bilgileri gözden
geçirerek tart›fl›lmas› amaçlanm›flt›r.

1. OLGU

Canavan hastal›¤› ile takip edilmekte olan 6 yafl›nda-
ki hasta, difl çekimi ve dolgu tedavisi planlanm›fl ve
anestezi haz›rl›¤› yap›lmak üzere poliklini¤imize bafl-
vurdu. Operasyon öncesi aileden al›nan anamnezinde
hastan›n normal spontan vajinal yolla do¤du¤u, do¤um
esnas›nda ve gebelikte herhangi bir komplikasyon olma-
d›¤›, do¤umdan itibaren Canavan hastal›¤› ve epilepsi
tan›s›yla takip edildi¤i ö¤renildi. Hasta epilepsi tedavisi
için topiramat 25 mg kullan›yordu ve 6 ayd›r nöbet ge-
çirmemiflti. Ayr›ca hastan›n yutma güçlü¤ü vard› ancak
oral beslenebiliyordu. Kas güçsüzlü¤ü nedeniyle yürü-
yemiyordu. Hasta spontan solunumunu oda havas›nda
rahatça idame ettirebiliyordu. Gastroözefageal reflü ta-
n›s› yoktu. Görme bozuklu¤u mevcuttu. Bilinen alerjisi
yoktu ve önceden herhangi bir operasyon geçirmemiflti. 

Fizik muayanesinde solunum sesleri normal, S1+
S2+, apekste 1/6 sistolik üfürümü oldu¤u, mallampati
skorunun 3 ve a¤›z aç›kl›¤›n›n dar oldu¤u, nörolojik
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muayenesinde kas güçsüzlü¤ünün oldu¤u, makrosefali-
sinin oldu¤u ancak hidrosefalisinin olmad›¤›, vücut
a¤›rl›¤›n›n 10 kg oldu¤u tespit edildi. Nörolojik ve kar-
diyolojik kontrolleri operasyona uygun olarak de¤erlen-
dirilen hastan›n, biyokimyasal ve hematolojik kan tet-
kikleri normal olarak izlendi. Hasta American Society of
Anesthesiologists (ASA) skoru 3 olarak genel anestezi
planland›. Ameliyat, uygulanacak anestezi yöntemleri
ve riskler hastan›n ailesine anlat›ld› ve aileden yaz›l› on-
am al›nd›. 

Açl›k süresi tamamland›ktan sonra ameliyathaneye
al›nan hastaya elektrokardiyogram, pulsoksimetre, non-
invaziv kan bas›nc› monitörizasyonu ve ›s› monitörizas-
yonu uyguland›. Bazal de¤erleri normal olarak izlenen
hastan›n anestezi indüksiyonuna baflland›. 

Premedikasyon için 0.5 mg midazolam kullan›ld›.
‹ndüksiyonda 2.5 mg kg-1 propofol yap›ld›, nöromuskü-
ler bloker ajan kullan›lmad›. Hasta 4.5 nolu spiralli tüple
entübe edildi. Anestezi idamesinde total intravenöz
anestezi tercih edildi. ‹dame, 0.1 mg kg-1 dk-1 doz ile
propofol, 0.1 µg kg-1 dk-1 remifentanil ile sa¤lan›rken, %50
oksijen-hava kar›fl›m› ile ventilasyona devam edildi. 

Operasyon boyunca hastan›n hemodinamik paramet-
releri stabil seyretti. Postoperatif analjezi sa¤lamak ama-
c›yla 2,5 mg kg-1 tramadol intravenöz olarak uyguland›. 2
saat süren cerrahi ifllem sonras›nda idame sonland›r›ld›
ve hasta sorunsuz olarak ekstübe edildi. Tamamen derle-
nene kadar postoperatif bak›m ünitesinde takip edilen
hasta postoperatif 2. gün flifa ile taburcu edildi.

2. OLGU 

Canavan hastal›¤› ile takip edilmekte olan di¤er olgu
ise, 13 yafl›nda ve ayn› dental tedaviler için operasyon
planlanmakta idi. Aileden edinilen bilgiye göre hastan›n
gebelik ve do¤um esnas›nda herhangi bir komplikasyon
olmad›¤›, do¤umdan itibaren Canavan hastal›¤› ve epi-
lepsi tan›s›yla takip edildi¤i ö¤renildi. Hasta epilepsi te-
davisi için günlük doz 50 mg olarak topiramat kullan›-
yordu ve 1 y›ld›r nöbet geçirmemiflti. Yutma güçlü¤ü
olan hastan›n beslenmesi gastrostomi ile sa¤lan›yordu.
Spontan solunumu ile oda havas›nda oksijenizasyonunu
rahatça idame ettirebilen hasta, kas güçsüzlü¤ü nedeniy-
le yürüyemiyordu. Bilinen alerjisi olmayan hasta daha
önce difl çekimi ve kalça ç›k›¤› cerrahisi geçirip sorun-
suz genel anestezi alm›flt›.

Pediatrik nöroloji ve kardiyoloji konsültasyonlar› ta-
mamland›. Yirmi kilogram a¤›rl›¤›nda olan hastan›n fi-
zik muayenesinde makrosefalisinin oldu¤u gözlendi.
Solunum sesleri normal, mallampati skorunun 3 ve a¤›z
aç›kl›¤›n›n dar oldu¤u ve nörolojik muayenesinde kas

güçsüzlü¤ünün oldu¤u tespit edildi. Nörolojik kontrolü
yap›lan hastan›n mevcut durumunun operasyona uygun
oldu¤u belirlendi. Kan tetkikleri normal olan hasta
American Society of Anesthesiologists (ASA) skoru 3
olarak genel anestezi planland›. Ameliyat, uygulanacak
anestezi yöntemleri ve riskler hastan›n ailesine anlat›ld›
ve aileden yaz›l› onam al›nd›. 

Açl›k süresi tamamland›ktan sonra operasyona al›-
nan hastaya elektrokardiyogram, pulsoksimetre, nonin-
vaziv kan bas›nc› monitörizasyonu ve ›s› monitörizasyo-
nu yap›ld›. Bazal de¤erleri normal olarak izlenen hasta-
ya premedikasyon için 1 mg midazolam kullan›ld›. ‹n-
düksiyonda 0.5 mg kg-1, 1 mg kg  propofol, 0.4 mg kg-1

roküronyum yap›ld›. Hasta 5 nolu spiralli tüple entübe
edildi. ‹damede 0,5 MAC sevofluran, 0.15 µg kg-1 dk-1

doz ile remifentanil kullan›ld› ve %50 oksijen-hava ka-
r›fl›m› ile ventilasyona devam edildi. 

Operasyon boyunca hastan›n hemodinamik paramet-
releri stabil seyretti. Postoperatif analjezi için 2 mg kg-1

tramadol ve 10 mg kg-1 parasetamol intravenöz olarak
uyguland›. Yaklafl›k 1 saat 30 dakida süren cerrahi ifllem
sonras›nda idame sonland›r›ld› ve hasta sorunsuz ekstü-
be edildi. Postoperatif bak›m ünitesinde takip edilerek
derlendikten sonra servise gönderildi. Postoperatif 2.
gün flifa ile taburcu edildi.

TARTIfiMA

Canavan hastal›¤› klinik olarak makrosefali, hipoto-
ni, iritabilite ve beslenme bozukluklar› ile karakterizedir
(5). Hastal›¤a ait klinik semptomlar, ço¤unlukla yafla-
m›n ilk 6 ay›nda görülür ve ilk birkaç y›l içinde ölümle
sonuçlan›r ancak nadiren daha geç ortaya ç›kan formlar›
da vard›r (7). Bu hastalarda emme güçlü¤ü ile görme ve
duyma bozukluklar› ilk semptomlar› oluflturur (8). Ge-
liflme gerili¤i, makrosefali, nistagmus ço¤u vakada ilk
y›l içinde ortaya ç›kar. Epilepsi ise s›kl›kla daha geç dö-
nemlerde görülür (9,10) .

Hastal›¤›n tedavisi semptomatiktir ve nöbetler ile
spastisitenin kontrol edilmesine dayan›r (7). Tafl›y›c›l›-
¤›n saptanmas›, prenatal tan› ve genetik dan›flmanl›k
al›nmas›, amniyotik s›v›da N-Asetil Aspartik Asit göste-
rilmesi koruyucu yaklafl›mlar aras›nda yer al›r (11). Dü-
flük doz topiramat kullan›m›n›n tedavide yeri vard›r ve
bafl çevresi büyüme h›z›n› yavafllatt›¤› gösterilmifltir
(12).

Her iki olguda makrosefali olmas›, a¤›z aç›kl›¤›n›n
dar olmas› ve mallampati skorlamas›n›n 3 olmas› nede-
niyle ventilasyon ve entübasyon zorlu¤u olabilece¤i ön-
görüldü. Zor ventilasyon-entübasyon riskine karfl›l›k
farkl› boyutta maskeler, airwayler, laringeal maskeler,
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video laringoskop, fiberoptik laringoskop, trakeotomi
seti odada haz›r bulunduruldu. Her iki hastada da %100
O2 ile 3 dakika preoksijenizasyon yapt›ktan sonra indük-
siyona baflland› ve herhangi bir ventilasyon güçlü¤ü ya-
flanmad›. Macintosh blade kullan›larak sorunsuz entü-
basyon yap›ld›. Ayr›ca bu hastalarda gastroözefageal
reflü insidans›n›n artt›¤› belirtilmifltir ve olgularda me-
toklopramid ve H2-reseptör antagonistleri ile premedi-
kasyon önerilmektedir (1). Olgularda reflü tan›s› olma-
d›¤› için premedikasyonda bu ajanlar kullan›lmam›flt›r.

Lökodistrofili hasta anestezisinde kas gevfletici kul-
lan›lmas› gerekti¤inde seçilecek kas gevfletici tipi hak-
k›nda fikir birli¤i yoktur (13). Canavan hastal›¤›nda kas
hipotonisi mevcut oldu¤u bilinmekte ve bunun da nöro-
musküler blokaj›n uzamas› ile malign hipertermi riskini
art›rabilece¤i öngörülmektedir (6). Birinci olguda inha-
ler ajan ve nöromusküler bloker kullanmamakla birlikte,
ikinci olguda; daha önce geçirdi¤i operasyonlar› sorun-
suz geçirmesi nedeniyle indüksiyonda non-depolarizan
ajan kullan›ld› ve idame sevofluran ve remifentanil ikili-
si ile sa¤land›. Her iki olguda da komplikasyon ile karfl›-
lafl›lmad›.

Bu hastalardaki beslenme problemlerinden dolay› in-
taoperatif hipoglisemi riskine karfl›l›k saatlik kan flekeri
takibi yap›ld›. Epileptik nöbet görülme ihtimaline karfl›
perioperatif takip sa¤land›.

Sonuç olarak, Canavan hastal›¤› olan olgular önce-
likle preoperatif olarak dikkatlice de¤erlendirilmeli,
makrosefali oldu¤u için ventilasyonda uygun pozisyona
getirilmelidir. Zor entübasyon aç›s›ndan gerekli önlem-
ler al›nmal›, yutma güçlü¤ü ve gastroözefageal reflü s›k-
l›¤› artt›¤› için sekresyon art›fl› ve aspirasyon riskine
karfl›n uygun medikasyon yap›lmal›, peroperatif dönem-
de hipoglisemi ve epileptik nöbet aç›s›ndan takip edil-
melidir. Kullan›lacak anestezik ajan seçiminde literatür-
de kesinleflmifl bir bilgiye rastlamad›¤›m›z için bu hasta-
larda hem T‹VA ile hem de inhaler anestezik ajan kulla-
n›m› için kontrendikasyon yoktur ancak, kas hastalar›n-
da malign hipertermi riskinin yüksek olmas› nedeniyle
alternatif oldu¤u sürece inhalasyon anesteziklerinden
kaç›nman›n yerinde olaca¤› kanaatindeyiz.
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