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GiRis:

Mukopolisakkaridozlar (MPS); lizozomlarda bulunan, dermatan siilfat, heparan silfat ve keratan silfat
katabolizmasinda goérevli, farkli enzimlerin eksikligine bagh olarak glikozaminoglikan (GAG) birikimi ile ortaya
cikan kaltsal metabolik hastaliklar grubudur. Kronik, ilerleyici ve multisistem tutulum gésterir. Dokuz tipi vardir.
insidansi 1/25000’dir. GAG'larin lizozomal depolanmasi ile hiicre, doku ve organ fonksiyonlarinda bozukluklar
gorulur. Kardiyovaskuler sistemde en sik kapaklar ve koroner arterler etkilenir. Perikard ve aorta tutulumlari da
nadir degildir.

Burada mitral kapak replasmani yapilacak N-asetilgalaktozamin-4-siilfataz (Aril Sulfataz-B) eksikligi bulunan
mukopolisakkaridoz Tip VI'li (Maroteaux—Lamy Sendromu) 9 yasindaki olguda anestezi 6zelliklerini sunmayi
amagladik.

OLGU:

Aile hikayesinde kiz kardesinde de ayni hastalik tanisi olan ve 7 yil
once mukopolisakkaridoz Tip VI tanisi alan 9 yasinda 18 kg kiz
c¢ocuguna mitral kapak replasmani planlandi. Preanestezik
muayenesinde biyime — gelisme geriligi, kaba yiz, kornea
bulanikhgi, kifoskolyoz, diseti hipertrofisi saptandi. Havayolu
degerlendirilmesinde Mallampati Il bulundu. Ekokardiografisinde ise
mitral kapak prolapsusu, mitral yetmeazligi(+++), bikuspit aorta
bulunmustu. Bu arada hasta digoxin, kaptopril ve iki yildan beri
naglazyme (rekombinant N-asetilgalaktozamin-4-siilfataz enzimi)
kullanmaktaydi. Daha once 2,5 vyasinda bir inguinal fitik
operasyonunu sorunsuz gegcirdigi 6grenildi.

Ameliyathanede kalp cerrahisine yonelik standart monitorizasyon
yapildi. Zor havayolu icin gerekli hazirliklardan sonra sevofluran ile
anestezi indiiksiyonu yapildi. Larengoskopide Cormack-Lahen IV
olarak saptandi. Direkt laringoskopi ile 4 defa denenmesine ragmen
entube edilemedi. Sonrasinda Trueview laringoskop ile no: 5 kafli
tlp ile orotrakeal entube edildi. Kardiyopulmoner baypas donemi ve
sonrasinda herhangi bir sorunla karsilasiimadi.

Yogun bakimda postoperatif 20.saatte ekstiibe edilen hasta
48.saatte servise cikti.

TARTISMA:

Maroteaux—Lamy Sendromunda da diger MPS’lerde géruldigi gibi
GAG’lar farkh dokularda birikir. Bu birikime bagli olarak hastalarda
kaba ylz gorinimi, kornea bulanikligl, kifoskolyoz, kardiyak
anomaliler, diseti hipertrofisi gibi bulgular gézlenir. Ozellikle
dermatan silfatin mitral ve aort kapaklarda birikimiyle stenoz ve
yetmezlik bulgulari ortaya gikar.

Bu hasta gruplarinda o6zellikle erken vyaslarda gegirilen
operasyonlarda havayolu problemi yasanmaz iken, yasin
ilerlemesiyle bas boyun dokularinda mukopolisakkarit birikiminin
artmasinin neden oldugu morfolojik ve anatomik degisimlerden
dolay! zor havayolu problemi yasanabilir. Bu nedenle fiberoptik
entubasyon ve uyanik entlibasyon 6nerilmektedir. Olgumuzun
preanestezik muayenesinde 6ngordigimuiz gibi entlibasyon zordu.
Fakat inhalasyon indlksiyonu sonrasi hasta rahat ventile
edilebildiginden entiibasyon girisimleri glivenle yapilabildi.

SONUG:

Bu tip hastalarin 6nceki operasyonlarinda herhangi bir havayolu sorunu ile karsilasilmayabilir. Anestezi
yonetiminde dikkat dncelikle zor havayolu icin daha sonrada kardiyovaskiler sorunun ciddiyeti ile iliskili olarak
gelisebilecek agir hemodinamik yanitlara verilmelidir.



