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TESEKKUR

Anesteziyoloji ihtisas egitimim siiresince; meslegimizi sadece temel ilkeler
ile degil etik kurallar1 ve bir anestezi uzmaninda olmasi gerekli olan yeterliklerin
Ogretilmesinde 6nemli katkis1 olan ve her alanda bana destek olan degerli hocam
Sayin Prof. Dr. Ulkii AYPAR’ a,

Tipta uzmanlik egitimim siiresince gelecege yonelik anestezi uygulamalarin
Ogreten, arastirmaya Ve sorgulamaya tesvik eden, her biri ayr1 bir 6zelligi ile zirve
olan ve bana 6rnek olan, her zaman 6grenecek birseylerin oldugunu bana 6greten ve
anlayislarim hicbir zaman esirgemeyen hocalarim, Hacettepe Universitesi Tip
Fakiiltesi Anesteziyoloji ve Reanimasyon Anabilim Dalmin tiim Ogretim Uyelerine,

Tezimin olugmasinda yardimlarim1 esirgemeyen, akademik ve manevi
destegini sabirla ve anlayisla hissettigim Tez Danismanim Sayin Dog.Dr. Ismail
Aydin ERDEN’e,

Egitim siiresince aymi c¢at1 altinda tecriibelerimi paylastigim Hacettepe
Universitesi Tip Fakiiltesi Anesteziyoloji ve Reanimasyon Anabilim Dali’ndaki tiim
asistan arkadaslarima,

Tiim anestezi tekniker ve teknisyenlerine, tlim ameliyathane ¢aliganlarina,

Bana destek veren esime, aileme ve biricik kizima,

sonsuz tesekkiirlerimi ve stikranlarimi sunarim......

Dr. Bahar ICMELI GUN



OZET

Icmeli Giin, B. Mukopolisakkaridozisli Hastalarin Anestezi ve
Perioperatif Komplikasyonlar Acisindan Retrospektif Olarak
Degerlendirilmesi, Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Anesteziyoloji ve
Reanimasyon Anabilim Dali, Uzmanhk Tezi, Ankara, 2014.

Mukopolisakkaridozlar (MPS), lizozomlar i¢inde spesifik bir enzim
eksikligine bagli olarak glikozaminoglikan birikimi ile giden kalitsal, kronik,
ilerleyici ve multisistem tutulum gosteren bir metabolik hastalik grubudur. Tipik
klinik belirtiler; kaba yliz goriiniimii, kulak burun bogaz problemleri, iskelet
displazileri, bliylime gelisme geriligi, servikal instabilite, servikal kord kompresyonu,
organomegali, gorme ve isitme bozukluklari, eklem kontraktiirleri, herniler ve
kardiyopulmoner problemler olarak siralanabilir.

Organ patolojileri nedeniyle sik operasyon gerektiren bu hastalarin anestezisi,
sistemik sorunlar, restriktif pulmoner ve kardiyovaskiiler hastalik varliklari nedeniyle
Ozellik gosterir. Sonu¢ olarak MPS’ 1i hastalar preoperatif, perioperatif ve
postoperatif donemde anestezi agisindan zorluklar ve riskler tasirlar.

Bu c¢alismada amacimiz ise; anestezi agisindan risk grubu olarak
degerlendirilen MPS’li hastalarin hastanemizdeki operasyon ve anestezi kayitlarin
retrospektif olarak degerlendirerek; hastalarin anestezi riskleri ve bu hastalara
uygulanan anestezi yontemleri hakkinda verileri degerlendirmektir.

Bu maksatla hastanemizde Ocak 2005-Ocak 2013 tarihleri arasinda ameliyata
alinmis 23 adet mukopolisakkaridoz hasta dosyasi taranmistir. Hastalarin her islemi
icin ayr1 anestezi kagitlar1 incelenmis ve ayri degerlendirme formlar1 tutulmustur.
Boylelikle ¢alismada 35 vaka (cerrahi islem) degerlendirilmistir. Hasta yas araliklar
2 ve 15 yas arasindadir.

Perioperatif veriler a¢isindan hastalar en sik Kulak Burun Bogaz cerrahisi ile
anestezi almigtir. Bu hastalarda anestezi indiiksiyonunda en fazla intravendz propofol
kullamilmistir.  En sik karsilagilan havayolu problemi ise zor entiibasyon olarak
ortaya ¢cikmaktadir.

Hastalarda kullanilan havayolu teknikleri olarak; 25 direk laringoskopi
denemesinin 22’°si basarilt olmustur. Acil trakeostomiye sadece bir hastada ihtiyag
duyulmustur.

Calismamizda, anestezi alan MPS’li ¢ocuk hastalarda en sik goriilen solunum
problemi OSAS olmustur. Hastalarin tamaminda kardiyak bulgular mevcuttur. Genel
anestezi oncesi kardiyak risklerin belirlenmesi ve kardiyak konstiltasyon sonuglarinin
anestezist ve cerrahin ortak degerlendirmesi ¢ok Onemlidir. Calismada havayolu
problemleri insidansinin yasla bir ilgisi olduguna dair bir bulgu bulunamamuistir.

Sonug olarak; MPS’li hastalarda zor havayolu varligi ve kardiyopulmoner
patolojiler hastaya yaklasimin c¢ok dikkatli olunmasini gerektirir. Bu hastaligin
patofizyolojisinin bilinmesi ve ileri havayolu gereglerini kullanarak dikkatli bir ekip
caligmasi bu tip hastalara yaklasimi kolaylastirarak perioperatif morbiditeyi azaltir.

Anahtar kelimeler: Mukopolisakkaridoz, perioperatif degerlendirme, zor
havayolu, anestezi, havayolu yonetimi, komplikasyonlar



ABSTRACT

Icmeli Giin, B. The retrospective evaluation of the Mucopolisacharidozis
paitents regarding anesthesia and perioperative compliactions. Hacettepe
University Faculty of Medicine, Department of Anesthesiology and
Reanimation, Master Thesis, Ankara, 2014.

Mucopolisaccharidozis (MPS) is a chronic, hereditary, longlasting,
progressive, multi eclipsed metabolic disasea which origins from the deficiancy of a
specific enzyme in lizozoms with aggregation of glikozaminoglikan. Typical clinical
symptoms are; rough face picture; ear, nose, throat problems, spinal displazi, growth
retardation, servical instability, servical cord compression, visiual and auditory
defects, joint contra, herny and cardiopulmoner problems.

The anesthesia of these patients needs special care because of the systemic
problems from the frequent operations regarding organ pathologies and the existence
of the restriktive and cardiovasciiler disasea with the air way obstructions. As a
matter of fact, MPS patients show anesthesic problems and higher risks at
perioperative, peroperaitve and postoperative stages.

Since the MPS patients are a risk group, the aim of this study is to evaluate
the anesthesia risk and practice strategies retrospectively with the records of the
patients under surgery and anesthesia at our hospital.

For his purpose 23 patients’ case which had operations between January
2005- January 2013 were evaulated. Different forms of anaesthesia were recorded in
order to evaulate 35 single surgery operations. Patients’ age vary between 2 and 15
years.

Patients were mostly under ear nose throat surgery. Most frequently patients
were induced by propofol and intravenous. Diffucult intubation was the primer
diffullty observed.

22 of 25 direct laryngoscopy performed were succesfull regarding different
airway approach. For only one patient emergecy tracheatomy existed.

In our study the most frequent respiratory problem was OSAS. All patients
had cardiac risks so it is always critical to evaluate the cardiac risks together with the
surgeon before operation. There were no clear findings regarding the relation
between the age and airway problems incidence.

As a result; for MSP patients it is obligatory to approach patients carefully
because of diffucult intubation and cardiopulmoner pathologies are risks to be
overcomed. The more data collected about the physiopathology of
mucopolysaccharidosis patients with a careful team work and usage of advanced
airway techniges, the less mortality at perioperative stage will exist.

Key Words: Mucopolisaccharidozis, perioperative evaluation, difficult
airway, anaesthesia, airway management, complications
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1. GIRIS

Mukopolisakkaridozlar (MPS), lizozomlar i¢inde spesifik bir enzim
eksikligine bagli olarak glikozaminoglikan birikimi ile giden kalitsal, kronik,
ilerleyici ve multisistem tutulum gosteren bir metabolik hastalik grubudur. Tipik
klinik belirtiler; kaba yliz goriiniimii, kulak burun bogaz problemleri, iskelet
displazileri, biiylime geligsme geriligi, servikal instabilite, servikal kord kompresyonu,
organomegali, gorme ve isitme bozukluklari, eklem kontraktiirleri, herniler ve
kardiyopulmoner problemler olarak siralanabilir.

Organ patolojileri nedeniyle sik operasyon gerektiren bu hastalarin anestezisi
sistemik sorunlar nedeniyle 6zellik gosterir. Ozellikle yiiz deformitesi, nazofaringeal
mukopolisakkarid birikimi ve eklem-kemik deformitelerine bagli hava yolu
saglanmasindaki giicliik bu hastalarda sik karsilasilan bir sorundur(1).

Bu hastalarin tipik anestezik problemleri; indiiksiyon veya ekstiibasyon
sonrast goriilen havayolu obstriiksiyonlari, entiibasyon zorluklar1 ve/ veya
basarisizliklari, acil trakeostomi ihtiyaglari, kardiyovaskiiler ve servikal vertebra
sorunlarini igerir.

Sonu¢ olarak MPS’li hastalar preoperatif, peroperatif ve postoperatif
donemde anestezi agisindan zorluklar ve riskler tasirlar. Eger anestezist bu hastalarda
islem sirasinda ve sonrasinda ortaya c¢ikabilecek zor entiibasyon, zor ventilasyon,
kardiyak ve servikal spinal sorunlar gibi potansiyel problemleri 6ngoriirse anestezik
riskler oldukga diiser. Bu ise; hastanin servikal ve trakeolaringeal anatomisi ile altta
yatan respiratuar ve kardiyak patofizyolojisi hakkinda titiz ve c¢ok dikkatli bir
preoperatif degerlendirmesini gerektirir(2).

Bizim bu c¢aligmada amacimiz ise; anestezi acisindan risk grubu olarak
degerlendirilen MPS’ li hastalarin hastanemizdeki operasyon ve anestezi kayitlarim
retrospektif olarak degerlendirerek; hastalarin perioperatif anestezi riskleri ve
komplikasyonlari ile bu hastalara uygulanan anestezi yontemleri hakkindaki verileri

degerlendirmektir.



2. GENEL BILGILER

2.1 Solunum Sistemi Anatomisi

2.1.1.A81z Boslugu

Agiz boslugu, vestibulum oris ve cavitas oris propria olmak {izere iki
boliimden olusur ve birbirleri ile baglantilidir. Vestibulum oris, dudak, yanaklar,
disler ve disetlerinin siirlandirdigi bir araliktir. Yanak ve dudakta bulunan parotis
bezi ile kiiglik tiikiiriik bezlerinin salgilar1 buraya agilir. Cavitas oris propria ise
icinde dilin bulundugu bosluktur. Sublingual ve submandibular tiikiiriik bezlerinin
salgilar1 buraya agilir. Cavitas oris propria’nin tavanini sert ve yumusak damak
olusturur ve arkada ‘isthmus faucium’ denilen gecit ile farinkse baglanir. Burun
boslugunu agiz boslugundan ayiran damagin 2/3 6n boliimii sert damakdan, bu ise
maxilla ve palatin kemiklerden olusur. 1/3 arka boliimiinii de yumusak damak
olusturur. Yumusak damak, sert damagin periosteum’unun uzantisi olan bir
aponeurozdan, ¢izgili kaslar, damarlar, sinirler, lenfoid dokular, miik6z bezler ve
bunlar1 saran mukozadan olusur. Yumusak damak, yutma sirasinda kaslar1 yukari
kaldirilarak arka kenari farinksin arka duvari ile birlesir. Boylece nasofarinks ile
orofarinksi birbirinden ayirir. Serbest kenarinin ortasindan asagi uzanan ¢ikintiya
‘uvula’ denir. Uvuladan yanlara uzanan iki kemerden ondeki (arcus palatoglossus)
yumusak damag dile, arkadaki de (arcus palatopharyngeus) farinkse baglar. Iki
kemer arasindaki ¢ukurda ise tonsilla palatina yer alir. Sert damagin periosteum’unun
arkaya dogru yumusak damagin i¢ine uzanmasi ile yumusak damagin iskeleti olugur
ve buna yumusak damagin kaslar1 tutunur. Yumusak damagi kaldiran m. levator veli
palatini, geren m. tensor veli palatini, iginde uzandiklar1 arcuslar1 birbirine
yaklastiran m. palatoglossus ve m. palatopharyngeuslar ve uvulay: yukari kaldiran m.
uvula yumusak damak kaslaridir. Bu kaslar yutma ve fonasyon esnasinda nasofarinks
ile orofarinksin baglantisinin kesilmesine yardim ederler. Bu kaslarin paralizilerinde

ise nazal konugma ve gidanin burundan regurjitasyonu goriiliir (1-4).



2.1.2 Burun Boslugu

Solunum havasinin nemlendirildigi, filtre edildigi ve 1sitildig1 burun boslugu,
kokunun algilanmas1 ve konusmanin rezonansinda da olduk¢ca Oneme sahiptir.
Septum nasi ile iki boliime ayrilir. Nares adli delikler ile dis ortamla, choanae
gecidiyle farinks ile baglantilidir. Tabanimi maxilla ve palatin kemik olusturur. I¢
duvarinda nasal septum, vomer ve etmoid kemik bulunur. Dis duvarinda ise maxilla,
palatin kemik, concha nasalis superior, medius, inferior bulunur. Bu kemik yapilarin
dis yiizli ile burun boslugunun dis duvar1 arasinda bulunan gegitlere de sirasiyla
meatus nasi inferior, medius ve superior adi verilir. Buralara paranazal siniisler ve
nasolakrimal kanal agilir (3).

Paranasal siniisler, frontal, etmoid, sfenoid ve maxillar kemiklerin i¢inde
bulunan i¢i hava dolu bosluklardir. Bu bosluklar sesin rezonansinin saglanmasinda
ve kafa agirligmmin azaltilmasinda gorev alirlar. Yenidogan doneminde en iyi
maksiller siniis ayirt edilir. Diger siniisler puberte sonrasi belirginlesir (1).

Nasotrakeal entiibasyon, alt konkanin alt seviyesinden, burun tabanina
paralel olarak arkaya dogru uygulanmalidir. Alt konka arka ucunun hipertrofik
olmasi nedeniyle direng olusabilir. Burun mukozasi ve farinks arka duvarinin hassas
yapisindan dolay1, bu gibi durumlarda kuvvetli manevralar yapilmamalidir. Farinks
arka duvarinin gegilip retrofarengeal boslukta ciddi kanama ile seyreden vakalar bazi

caligmalarda gosterilmistir (4).

2.1.3 Farinks

Huni seklinde bir yap1 olan farinks sindirim ve solunum da gorev alan kas ve
zarlardan olusmustur. Altinci serviks hizasinda 6zafagus ile birlesir. Larinks, burun
ve agiz boslugu ile komsulugu bulunur. Burun boslugu ile komsu olan iist boliimiine
nasofarinks denir. Isitme ve solunum organlar1 ile ilgili olan bu boliim diger
boliimlerden daha genistir. Tuba auditiva (0staki borusu) nin da agildig1 nasofarinks
onde choanae vasitasiyla burun boslugu ile baglantilidir. Yumusak damak ile hyoid
kemik arasinda kalan, agiz boslugu ile komsu olan boliim orofarinks, larinksin
arkasinda kalan boliim de laringofarinks olarak adlandirilir. Farinksin i¢ i¢e ge¢mis
alt ucu kesik kiilah seklinde olan konstriktor kaslari yutma esnasinda yukardan

asagiya dogru kasilarak gidanin 6zefagusa iletilmesini saglar. Konstriktor kaslarinin



yani sira U¢ tane de komsu yapilardan uzanan m. stylopharyngeus, m.
salpingopharyngeus ve m. palataopharyngeus adli kaslar1 vardir (2,4).

Anestezi indiiksiyonu sirasinda ¢ekilen grafilerle gosterilmistir ki, yatar
pozisyondaki hastaya anestezi verildiginde havayolunun tikanmasinda, dilin geriye
diiserek orofarinksi kapatmasindan ziyade yumusak damagm arkaya nasofarinks
mukozasina dogru diismesiyle nasofaringeal hava ge¢iginin engellenmesi daha
onemli bir sebepdir. Dolayisiyla dil geriye yumusak damaga c¢arpacak sekilde
diiserek orofarinksi kapatirken, nasofarinks de yumusak damagin geriye diismesiyle

kapanir (4).

2.1.4 Larinks

Sesin olugumunun yani sira, yabanci cisimlerin devamindaki hava yolu
boliimlerine kagmasini engelleyen sfinkterik fonksiyondan sorumlu olmasi agisindan
olduk¢a Onemli bir organdir. Konusma ve yutma esnasinda yukari c¢ekilir. Kas,
kikirdak, zar ve baglardan yapilmis bir organ olup, li¢ ve altinci servikal vertebra
hizasinda bulunur. Cocuk ve kadinlarda biraz daha yukarida bulunur. Larinksin
iskeletini olusturan kikirdaklar, 20 yasindan itibaren kemiklesmeye baslar. Sadece
cartilago epiglottica ve cartilago arytenoidea’nin ses ¢ikintilari kemiklesmez (1,2).
Cartilago arytenoidea, cartilago cuneiformis ve cartilago corniculata ¢ift, cartilago

thyroidea, cartilago cricoidea ve cartilago epiglottica tek olarak bulunur.

Larinks Boslugu (cavitas laryngis) ii¢ boliime ayrilir;

Vestibulum laryngis (supraglottik alan): Plica vestibularis ile aditus
laryngis arasinda kalan boliimdiir. ki plica vestibularis arasinda rima vestibuli
denilen aralik bulunur.

Ventriculus laryngis (Glottik alan): Yukarida plica vestibularis, asagida
plica vocalis’lerin (gercek vokal kord) sinirladigi ventriculus laryngis (glottik alan);
ortadaki en kiiciik boliimdiir. Plica vocalis’ler arasinda kalan araliga rima glottidis
(mizmar araligi) adi verilir.

Cavitas infraglottica (subglottik alan): Plica vocalis’lerin altindaki larinks

boslugudur (1,3,4).



2.1.5 Larinksin Kikirdaklari

Cartilago thyroidea: En biiyiik ve tek ¢ikintili larinks kikirdagidir. Cartilago
thyroidea; iki dortgen laminasi onde erkeklerde yaklasik 90 derece, kadinlarda ise
120 derecelik bir a¢1 olusturacak sekilde orta hatta bir araya gelerek prominentia
laringeay1 (adem elmast) olusturur.

Cartilago cricoidea: En saglam larinks kikirdagidir. Tagh yiiziige benzeyen
bu kikirdak genis olan arka kismi (lamina cartilaginis cricoideae) , cartilago
thyroideanin alt ¢ikintis1 (cornu inferius) ve cartilago arytenoidea ile eklem yapar.

Cartilago  arytenoidea: @ Bu  kikirdaklar  cartilago  cricoideanin
superolateralindedir. Tabaninda, disa dogru uzanan kisa ¢ikintisina proc. muscularis
denir. Buraya 6nde m. cricoarytenoideus lateralis, arkada m. cricoarytenoideus
posterior tutunmaktadir. One dogru uzanan sivri ¢ikintis1 ‘processus vocalis’
kemiklesmez, hayat boyu elastikiyetini korur. Buraya da lig. vocalis’in arka ucu
yapisir.

Cartilago epiglottica: Ince, yumusak bir yaprak seklinde fibroelastik bir
kikirdaktir. Dil kokii ile hyoid kemigin arkasindadir. Larenksin iist 6n duvarinin bir
pargasini olusturan ve larenksi iistten Orten epiglotticanin ana fonksiyonu, yutulan
maddenin aditusa girigini engellemektir. Genis olan iist ucu serbesttir. Alt ucu ise
lig. thyroepiglotticum aracilig1 ile cartilago thyroideanin iki laminasinin birlestigi
actya tutunur. On yiiziiniin alt boliimii de os hyoideum'a baglanir. On yiiziiniin {ist
boliimiinii kaplayan mukoza dil kokiine kadar uzanir ve ti¢ plika olusturur (plica
glossoepiglottica mediana ve lateralis). Bu plikalar altindaki ¢ukura da vallecula
epigiottica ad1 verilir(1,4).

Cartilago cornikulata: Bunlar aritenoid kikirdaklarin apeksleri ile eklem
yaparlar.

Cartilago cuneiformis: Her ariepiglottik kivrimda bir tane vardir. Pasif

destek fonksiyonlar1 vardir.

2.1.6 Larinks Kaslari:

Ekstrinsik ve intrinsik olarak gorev alirlar. Ekstrinsik kaslar, larinksin pozis-
yonunu ayarlayan hyoid alt1 ve hyoid {istii kaslardir. intrinsik kaslar ise kikirdaklar

arasinda uzanirlar. Bunlar vokal kordlar1 agip kapatir, larinks girisini kapatirlar ve



konusma sirasinda vokal kordlarin gerginligini ayarlarlar (4).

M. cricoarytenoideus posterior (m. posticus): Mizmar araligini agan tek
kastir. Bunu cartilago arytenoideusa external rotasyon yaptirmak suretiyle yapar. Bu
kas cartilago cricoideanin laminasinin arka yiiziinden baslayarak cartilago
arytenoideanin proc. muscularis’inde sonlanir.

M. cricoarytenoideus lateralis: Cartilago arytenoideaya internal rotasyon
yaptirarak mizmar araligini1 daraltir. Cartilago cricoideanin yan boliimiinden baglar.
Cartilago arytenoidea’nin proc. muscularisinde sonlanir.

M. cricothyroideus (m. anticus): Larinksin 6n tarafinda yer alan tek kastir.
Kasildiginda cartilago cricoideanin 6n boliimiinii yukar1 kaldirarak plica vocalislerin
boyunun uzamasi ve gerilmesine sebep olur.

M. thyroarytenoideus: Bu kas kasildiginda plica vocalis’lerin gevsemesine
ve boyunun kisalmasina sebep olur.

M. vocalis: Plica vocalislerin gerginliginin ayarlanmasinda gorev alir.

M. arytenoideus: Cartilago arytenoidealar arasinda uzanir. Cartilago
arytenoidea’lar1 birbirine yaklastirarak rima glottidis’in 6zellikle arka boliimiinii

kapatirlar.

2.1.7 Larenksin Damar ve Sinirleri

Arterleri: Larenksin kanlanmasi a. tiroidea superior ve a. tiroidea inferior
ile saglanir.

Venleri: V. larengeus superior ile v. tiroidea superior’a , sonra v. jugularis
interna’ya; V. larengeus inferior ile v. tiroidea inferior’a sonra da v. brakiosefalika
sinistra’ya bosalir.

Larenksin innervasyonu: Larenks, n. vagus'un iki dali olan n. larengeus
superior ve n. larengeus inferior (n. rekiirrens) ile innerve edilir.

N. Larengeus Siiperior: Tirohyoid membran seviyesinde eksternal (motor)
ve internal (duyu) dallarina ayrilir. Eksternal motor dali krikotiroid kas1 innerve eder.
Internal dali larenks mukozasi altinda dallanarak larenksin sensitif innervasyonunu
saglar.

N. Larengeus Inferior: Krikotiroid kas disindaki tiim intrensek larenks



kaslarmin motor innervasyonunu saglar. N. rekiirrens'ten ayrilan n. larengeus
superior ile birleserek Galen anostomozu'nu yapar. Larenksin ekstrensek kaslari ansa

servikalis tarafindan innerve edilir (5).

2.2 Hava Yolu Kontroliinde Kullanilan Gerecler

2.2.1 Oral ve nazal airway

Genel anestezi altindaki hastada {ist solunum yolunda kas tonusunun
(genioglossus tonusu) kaybolmasi, dil kokiiniin ve epiglottisin farenksin arka
duvarina dayanmasina, yumusak damagin arkaya nasofarinks mukozasina dogru
diismesiyle nasofaringeal hava gecisinin engellenmesine neden olur. Agiz veya
burundan yerlestirilen bir airway bilingsiz hastada yumusak damak ve dilin geriye
dogru yer degistirmesine engel olarak dil ile farenks arka duvari arasindan havanin
gecebilmesini saglar. Uyanik veya yiizeyel anestezi etkisindeki hastada oral airway
uygulanmasi1 Oksiirmeye veya larenks spazmina neden olabilir (6). Airway dilin
geriye dogru giderek hipofarenksin obstruksiyonunu engeller. Gag refleksi
yoklugunda hastanin solunum yolunu korur. Orotrakeal entiibasyon esnasinda
1sirmay1 engellemek i¢in de kullanilir (7).

Prematiir ve yenidogandan eriskinlere kadar uygun boyutta olanlar
mevcuttur. Uygun boyutu hastanin 6n kesici digleri ile ¢enesinin kdsesine kadar olan
vertikal mesafenin uzunluguna gore segilir. Glossofaringeal ve laringeal refleksler
saglam ise orofaringeal bir airwayin yerlestirilmesi kusma ve laringospazma neden
olabilir. Bu sebeple orofaringeal airwayler bilinci kapali hastalara yer-
lestirilmelidirler. Bilinci kapali olmayan hastalarda nazofaringeal airway daha iyi
tolere edilir. Oral airway yerlestirmenin olanaksiz veya zor oldugu ¢enesi kilitlenmis,
trismusu veya maksillofasiyal travmasi olan hastalarda nazofaringeal airway hayat
kurtaric1 olabilir. Kafa tabanmi kirigi olan bir hastada nazofaringeal airwayin
istenmeden kafatasi igerisine yerlestirilme olasiligi akilda tutulmalidir ancak bu
durum oldukg¢a nadirdir. Bilinen veya stlipheli kafa taban1 kirig1 olan hastalarda oral

airway kullanimi tercih edilir.



2.2.2 Yiiz Maskesi

Endotrekeal entiibasyon Oncesinde akcigerler yiiz maskesi ile ventile edilir.
Ayrica anestezik gazlarin ve oksijenin solunum devrelerinden hastanin havayollarina
ulastirilmasini saglar. Yiiz maskeleri yumusak kenarlar1 ile hastanin yliziine oturarak
yiizeyinde hava ile doldurulmus bir yastikla ¢cevrelenmis yapidadirlar. Baz1 modelleri
seffaf olabilmektedir. Bu tip maskeler hastanin yiiz renginin goriilebilmesine ve

kusmanin tespit edilebilmesine olanak vermektedir (6).

2.2.3 Balon-Valf-Maske Unitesi (Bag-Valve-Mask Unit - Ambu)

Anestezi cihazinin bulunmadigi sartlarda, entiibasyon isleminden Once
hastay1 ventile etmek amaciyla kullanilmak tizere hazir bulundurulur. Kendi kendine
sisirilebilen bir balonla yiiz maskesine takilabilen valvlerden olusur. Bu araglar kesin

havayolu i¢in diizenleme yapilirken veya hasta transferi sirasinda da kullanilabilir

9).

2.2.4 Laringoskop ve Laringoskop Bleydleri

Larenksi gorebilmek ve endotrakeal tiipiin larenks i¢ine yerlestirilmesi amaci
ile kullanilir. Bir handle ve bleyd parg¢alarindan olusur.

Handle, pilleri tasiyan metal bir tiiptiir. Handle’in bir ucu ise bleydin
konneksiyonu i¢in uygun yapida gelistirilmistir. Bleyd handle’a gegcirilip
oturtuldugunda 151k kaynagi elde edilmis olur. Bebeklerden eriskinlere kadar uygun
biiyiikliikteki bleydler, (Magill) diiz bleydlerden ¢esitli (Macintosh) kavisli bleydlere
kadar farkl: tiplerde olabilmektedirler (8).

2.2.5 Endotrakeal Tiip

Anestezi makinesinin kauguk hortumlarindan kesilerek yapilan ilk
endotrakeal tiipler, giinimiizde implantasyon testinden gegirilmis; nontoksik veya
antioksidan olarak sorbital ilave edilmis PVC’den olusmaktadir. Tek kullanimlik
PVC tiiplerin yanisira ¢ok kullanimlik kauguk tiipler, sekillendirilmis naylon lateks
tiipler ile sekillendirilmis silikon kaucguk tiipler de bulunmaktadir.

Baz tiiplerin, ag1z agikliginin distal uca yakin kisminda Murphy gozii denen

ikinci bir agikliklar1 bulunmaktadir.. Murphy gozii, tiipiin distal ucunu tikayan



durumlarda liimen ac¢ikliginin siirdiiriilebilmesini saglar. Bu agiklifin alani, tlipiin
liimen alaninin en az %80’1 kadardir Endotrakeal kaf ise sisirilebilir bir balondur.
Pilot balon ise kafin sis olup olmadigin1 gosterir. Endotrakeal kaf, hava kagagini ve
akcigerlerden disar1 basing kagisin1 6nlemeye, sekresyonlarin akcigere aspirasyonunu
engellemeye yarar. Kaf tiipiin yapildigi materyalden yapilmistir ve genellikle yiiksek
basingli kaflarda kalin, diisiik basingli kaflarda ise ince ve esnektir. Giiniimiiziin
modern, diisiik basingli kafli tiiplerinde ise diisliniilenin aksine pilot balonun

palpasyonu ile kaf basinci hakkinda fikir edinmek miimkiin olmaz (7).

2.3 Zor Hava Yolu

Anestezistin temel sorumluluklarindan biri havayolu agikliginin saglanmasi
ve siirdiiriilmesidir. Clinkii yasamsal fonksiyonlarin devamliligi havayolu ag¢ikliginin
saglanmast ve siirdiiriilmesine baghdir. Havayolu ac¢ikliginin saglanmasindaki
gecikmeler, hastada hipoksi ve anoksiye neden olur. Bu durum ise beyinde geri
doniistimsiiz hasarlara ve hatta 6liime neden olabilir. Yapilan ¢aligmalarda anestezi
ile ilgili kardiyak arrest orani 4.7/100.000, 6liim oran1 1/100.000 bulunmustur. Bu
olgularin yarisinda sorun; hava yolu ve solunumsal problemler olarak tanimlanmistir
9).

Bu nedenle havayolunu degerlendirmek, havayolunun acikligini saglamak
tizere gerekli hazirliklar ve Onlemleri almak ve bunun siirdiiriilmesini saglamak
anestezistin en énemli sorumluluklarindandir.

Zor hava yolu ile ilgili veriler incelendiginde zor havayolu goriilme siklig
genel popiilasyon i¢in %1.5 ile %13.5 arasinda bildirilirken bu oran obez hastalarda
%10.5 - %20.5 olarak belirtilmektedir (10).

Basarisiz entiibasyon sikligi 1/250 olarak bildirilirken, zor laringoskopi %8.5
olarak bildirilmistir (11). Baska bir arastirmada zor maske ventilasyonu igin %0.01-
%0.5, zor laringoskopi i¢in % 1.5-% 13 ve zor entiibasyon ic¢in %1.2- %3.8 siklik
oranlart bildirilmistir (12).

Anesteziyle iliskili 6lim oranim1 Avrupa iilkelerinde 10.000 de 0.4-2 olarak
gosterilmistir (13). Amerika Birlesik Devletlerinde ise anesteziyle iligkili 6limlerin
yaklasik % 30 unun zor havayolu yonetimindeki basarisizlik nedeni ile oldugu

bildirilmistir (14).



10

"Zor havayolu"nu "6ngoriilebilen" ve "beklenmedik" olarak siniflamak klinik
uygulamalarda yarar saglayacaktir. "Ongériilen zor havayolu" deneyimli bir
anestezist tarafindan yapilan ayrintili 6ykii, fizik muayene ve degerlendirme testleri
ile havayolu acgikligimin ve ventilasyonun saglanmasinda karsilasilabilecek
giicliklerin beklenilmesi ve Ongoriilebilmesi durumudur. "Beklenmedik zor
havayolu" ise deneyimli bir anestezist tarafindan yapilan degerlendirme sonucu
herhangi bir zorlukla karsilasilmasi tahmin edilmedigi halde havayolu a¢ikligi ve
ventilasyon saglanmasinda basarisiz olunmasidir. iki durumda da yaklasimlar farkli
olacaktir (15).

Hastanin solunumunun spontan veya yapay siirdiiriilebilirligi 6nceden
degerlendirilmelidir. Havayolu acikliginin siirdiiriilmesinde giigliigiin 6nceden
anlasilmasi, 6nlemlerin alinip yonetime hakim olunmasi i¢in avantaj saglayacaktir
(16).

“Havayolu Acikliginin Saglanmas1” ile ilgili sorunlarin saptanmasi ve
giderilmesi amaci ile birtakim farkli algoritmalar 6nerilmektedir.

2004 yilinda DAS (Zor Hava Yolu Dernegi), 2005 yilinda da TARD (Tiirkiye
Anesteziyoloji ve Reanimasyon Dernegi); 2013 Yilinda ASA (Amerikan Anestezi
Dernegi), anestezi uygulamalari sirasinda zor hava yolu hareket planlart ve akis

cizelgelerini tanimlamiglardir.

2.3.1 Tamim

“Zor havayolu” i¢in literaturde standart bir tamimlama yoktur.
ASA(American Society of Anesthesiologists - Amerika Anestezistler Birligi) zor
havayolunu “Deneyimli bir anestezistin yiiz maskesi ile ventilasyonunda zorluk
veya trakeal entiibasyonda giicliik veya herikisinin birlikte goriildiigii klinik durum”

olarak tanimlamaktadir.

Zor hava yolu tamminm olusturan komponentler:

1.Zor maske ventilasyonu veya zor supraglottik ventilasyon (SGV:LMA,
ILMA):

Maskenin veya SGAnin tam yerlestirilememesi nedeni ile yetersiz

havalandirma, asir1 gaz kacagi yada gaz giris cikisinda direng olmasi gibi
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sebeplerden biri ya da birkagina bagli olarak zorluk yasanmasidir. Yetersiz
ventilasyona ait isaretler sunlar1 igerir:
-akciger hareketlerinin yetersizligi veya yoklugu,
-akciger seslerinin yetersizligi veya yoklugu,
-siddetli obstruksiyona ait oskiiltasyon bulgulari,
-siyanoz,
-gastik hava girisi veya dilatasyonu,
-oksijen saturasyonunda diisme(SPO2) veya verilen karbondioksitin diismesi,
-verilen gaz flowunun spirometrik 6l¢iimiiniin azalmasi ve yoklugu
-hipoksemi veya hiperkarbi ile iligkili hemodinamik degisiklikler 17(6r:

hipertansiyon, tagikardi, aritmi)

2. Zor SGA yerlestirilmesi: Trakeal patoloji yoklugunda veya varliinda,

SGA yerlestirilmesi i¢in birden ¢ok denemeye gereksinim duyulmasi

3.Zor laringoskopi: Geleneksel laringoskopi ile bir¢ok denemeden sonra
vokal kordlarin herhengi biryerinin tahayyiil edilememesidir.
4.Zor trakeal entiibasyon: Trakeal patoloji yoklugunda veya varliginda,

birden fazla trakeal entiibasyon denemesi

5.Basarisiz entiibasyon: Birden fazla basarisiz denemeden sonra endotrakeal

entiibasyon yapilamamasi Olarak tanimlanmistir (17).

ASA 2003, zor entiibasyonu; bir hastayr entlibe etmek icin li¢ ya da daha
fazla denemeye ragmen basarili olunamamasi ve bu deneme siiresinin on dakikadan
uzun silirmesi olarak tanimlamaktadir. Gelisen teknoloji ve bilimsel arastirmalarla
havayolu ydnetimindeki alternatif yontemler artmaktadir. Ongoriilen zor hava yolu
icin ayrintili &ykd, fizik muayene ve degerlendirme testleri ile beklenmedik durum

icin ne yapmak gerektigine dair planlama yapilarak dnceden onlem alinabilir.



2.3.2 Zor Entiibasyon Nedenleri

2.3.2.1 Konjenital nedenler:

a) Marfan Sendomu

b) Gargoylizm (Hurler Sendromu)
¢) Treacher — Collins Sendromu
d) Pierre Robin Sendromu

e) Akondroplazi

f) Kistik Higroma

2.3.2.2 Anatomiye bagh nedenler:

Anatomiye bagli nedenlerin ¢ogu preoperatif vizitlerdeki gozlemlerle
anlasilabilirler:

a) Kisa boyun ve dislerin uzun olmasi,

b) ileri ¢1kik kesici disler,

¢) Geri ¢ekilmis mandibula,

d) Mandibulanin arka derinliginin artmasi,

¢) Mandibulanin genis ag¢ilmasini gerektiren alveoler — mental mesafenin

artmasi,

f) Uzun yiiksek kavis yapmis damakla beraber uzun dar agiz,

g) Agizda, boyunda ya da iist gogiiste biiyiik siskinlik,

h) C 1’in spinoz prosesi ile oksiput arasinda mesafenin azalmasi,

i) Obesite

2.3.2.3 Edinsel nedenler

a) Postoperatif kanamaya veya travmaya bagl akut boyun sisligi,

b) Travmaya ve kanamaya bagli boyunda sislik,

¢) Cene agilmasinin kisitlanmasi.

Bunun nedenleri:

- Enfeksiyona bagli ¢ene kitlenmesi, ¢ene agilmasinin kisitlanmasi,

- Enfeksiyona, zedelenme ya da parotis veya temporomandibular eklem

bolgesinin radyoterapi ya da radikal kanser cerrahisine bagli fibrozis olmasi,
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- Temporomandibular eklemi etkileyen Romatoid Artrit ya da Osteoartrit

- Mandibula fraktiirii ,

-Trismus, fibrozis, romatoid artrit,

¢. Boyun hareketlerinin kisitlanmasi: Bu durum boynun fleksiyonunun ya da
atlanto-occipital eklemin ekstansiyonunun kisitlanmasiyla olusabilir. (Ankilozan
spondilit, Servikal omurga osteoartritisi, Servikal omurga fiizyonu, Boyun skari.)

d) Boyun instabilitesi: RA veya servikal omurga yaralanmasi sonucu boyun

fleksiyonu kontrendikedir. Bu sebeple entiibasyon zor olabilir.

e) Agiza uygulanan radyoterapi: Bu durum laringoskopide dilin yer

degistirmesini engelleyen agizin “ wooden like” (aga¢ benzeri) zemin 6zelligi

almasina neden olabilir (18).

2.3.3 Zor entiibasyon klinik bulgular ve degerlendirme

Anestezi oncesi degerlendirme hasta giivenligi agisindan 6nemlidir. Hastanin
havayolunun degerlendirilmesi ise bu durumun en 6nemli bilesenlerinden birisidir.
Havayolu degerlendirmesi hastanin dykiisiiniin alinmasi ve fizik muayene ile baslar.
Degerlendirmeye yon verecek pek cok test mevcuttur ve kullanilmaktadir. Bu
testlerin birlikte kullanim1 zor havayolunun 6ngoriilebilme olasiligini arttirmaktadir.
Yalnmz beklenmedik zor havayolu olasiliginin hi¢bir zaman ortadan kalkmayacagi
akildan ¢ikarilmamalidir. Havayolu hikayesinin amaci, zor havayolunu diigiindiirecek
tibbi, cerrahi ve anestezi ile ilgili faktorlerin arastirilmasidir. Daha Onceki anestezi
uygulamalarindaki havayolu yonetimine iliskin bilgilerin sorgulanmasi ve bu
uygulamalara ait kayitlarin incelenmesi zor havayolunu 6ngérmede faydali olacaktir.
Yalniz daha 6nceki uygulamalarda bir zorluk yasanmamis olmasi beklenmedik bir
zorluk olmayacagi anlamini tagimamaktadir. Bazi dogumsal hastaliklar, ozellikle
havayolunu ilgilendiren gegirilmis travmalar, bazi konjenital ve edinsel hastaliklar
zor havayolunun habercisi olabileceginden tiim bu durumlar anestezi

uygulanmnasindan once tek tek sorgulanmali ve gézden gecirilmelidir.
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Tablo 1. Havayolu Ydonetimini Etkileyen Klinik Durumlar (19).

DOGUMSAL KAZANILMIS
Mukopolisakkaridozlar Obesite Artritler
Pierre RobinSendromu Akromegali Ankilozan spondilit
Treacher-Collins Sendromu Yaniklar Romatoid Artrit
Goldenhar’s Sendromu Diyabet Travma ( Fasiyal, servikal
Down Sendromu Gebelik larengeal, trakeal)
Klippel-Feil Sendromu Enfeksiyonlar Tiimorler
Dogumsal Guatr Supraglottis Krup | Lipom, adenom,
Apse(intraoral, Guatr
retrofarengeal) Malign timorler
Ludwig Anjini Kistik Higroma

-Down Sendromu (Trizomi 21): Atlantooksipital diizensizlik ve biiyiik dil zor
havayolu riski olusturur.

-Dwarfism: Atlantooksipital instabilite ile birlikte olabilir. Mikrognati ile
havayolu yonetimini zorlastiran bir durumdur.

-Diger konjenital anomaliler: Pierre-Robin ya da Treacher-Collins sendromu
gibi konjenital anomaliler havayolu agikligini siirdiirmede komplikasyonlara neden
olabilir.

-Obezite: Bu hastalarda kisa boyun ve iist hava yolunda artmis yumusak
doku, solunumu olumsuz yonde etkiler. Hipertrofik tonsil ve adenoidler uyku
apnesine neden olabilir.

-Akromegali: Dilin ve epiglotun biiyikligi ile mandibular hipertrofi
ventilasyonu zorlastirir.

-Enfeksiyon: Agizda, tiikriik bezlerinde, tonsillerde, ya da farinksteki
enfeksiyon; 6dem ve agriya neden olur. Trismus agiz agikligini kisitlar.

-Servikal diskitis ya da artritis: Bas ve boyundaki eklemlerin hareket
kisitliligina neden olabilir.

-Travma: Servikal vertebra, kafatas1 taban1 ve intrakranial travma gecirenler

dikkatle arastirilmalidir.
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-Tiimorler: Hava yolu obstriiksiyonuna, kompresyona ve trakeal deviasyona
neden olur.

-Bas boyun bdlgesinde gecirilmis cerrahi girisim, radyasyon tedavisi ve
yaniklar; skar, kontraksiyon ve dokularin hareket kisitliligina neden olabilir.

-Skleroderma: Mandibulanin hareketini kisitlamasi ve cildin gerginligi nedeni

ile oral a¢ikligin azalmasina neden olur.

2.3.3.1 Fizik Muayene

Degerlendirmenin ikinci ve 6nemli bir basamagi fizik muayenedir. Miimkiin
oldugunca tiim hastalara, anestezi uygulanmasindan Once bir havayolu fizik
muayenesi uygulanmalidir. Bu muayenenin amact zor havayolunu diisiindiirecek
fiziksel karakteristiklerin aragtirllmasidir. Tek basina belirleyici olmasa da, birlikte
degerlendirildiginde oldukca yol gosterici olan basvurdugumuz birtakim testler ve
Olgiitler vardir.

Preoperatif havayolu muayenesinde ASA 2013 guideline Tablo 2’de belirtilen

havayolu muayene bulgularinin gézden gegirilmesi onerilmektedir.

Tablo 2. Preoperatif havayolu muayenesi:

Inceleme Zor havayolu diisiindiiren bulgu

Ust Kesici Disler Uzun

Maksilla ve mandibulanin iligkisi g/é?ilizﬂni?yg?ha onde, Mandibulay: 6ne
Kesiciler Aras1 Mesafe <3cm.

Uvula Goriilemiyor (mallampati >2)
Damak Cok Dar, Kavisli

Mandibula hareketi Kisith

Tiromental Mesafe 3 parmaktan kisa

Boyun Kisa, kalin

Boyun Hareketi (Cene gogse degmiyor, geriye gitmiyor

Bas ve boyun muayenesi:
Burun: Maske ile ventilasyonda, agizin ac¢ilamadigi durumlarda ve

nazotrakeal entlibasyonda 6nemlidir.
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Agiz: Makroglossi, mikrognati, agiz agikliginin azalmasina neden olan skar
ya da kontraktiirler, temporomandibular eklem hastaliklarinin  varlig
degerlendirilmelidir. Dislerin eksik olmasi ve hava yolunun saglanmasi sirasinda
dislerin kirilmasi, ventilasyonda problem yaratabileceginden girisim 6ncesi dikkatli
degerlendirilmelidir.

Boyun: Tiromental mesafe: 3-4 parmaktan daha az bir mesafe ise glottisin
goriilmesi zorlasir. Gegirilmis boyun operasyonlara bagl skar, biiyiik tiroid ve diger
paratrakeal yapilar, laringeal yapmin hareketi, trakeanin orta hatta olup olmadigi
degerlendirilir.

Servikal vertebranin hareketliligi: Agr1 ya da parestezi hissetmeden tiim
boyun hareketleri yapilip yapilamadig degerlendirilir. Iyilesmis ya da halen mevcut
trakeostomi agzinin varligi; daha once bir hava yolu agma gerektirmisliginin ve

subglottik stenozun olabileceginin belirtisidir.

2.3.4 Zor Ventilasyon

Maske ventilasyon havayolunun ilk ve en 6nemli asamasidir. Hastada zor
ventilasyonun 6nceden ongoriilmesi, hasta i¢cin yasamsal dneme sahiptir ve bircok
yarar saglar. “Zor maske ventilasyonu” na neden olabilecegi ongoriilen bu bulgular

Tablo3’de gosterilmektedir.

Tablo 3. Zor maske ventilasyonunun olast nedenleri (20):

- Viicut kitle indeksi(BMI) > 26.

- ileri yas

-Obstriiktif uyku apne 6ykiisii, Horlama dykiisii

-Lingual tonsil hipertrofisi, absesi, lingual tiroid, tiroglossal kist varligi

-Yiizde yanik, deformite, pansuman vb.

-Sakal veya biyik varlig

-Kiipe, miicevher, piercing (dudak, dil,cene vb) varligi

-Dislerin yoklugu
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Tablo 4. Yetersiz maske ventilasyonu belirtileri(21).

Siyanoz varligi,

Gogiis duvari hareketlerinin yetersiz olmasi veya olmamasi,

Oskiiltasyonda obstriiksyon bulgusu varligi,

Yetersiz ve giderek diisen SpO2 degeri ile ETCO2 degerinin azlig1 ya da yoklugu,

Spirometrik ekspiratuar 6lgiimlerin yetersizligi ya da olmamasi,

Gastrik distansiyon gelismesi,

Hastada hipoksemi ya da hiperkarbiye bagli hemodinamik degisiklikler bulunmasi

(tasikardi hipertansiyon, aritmi vb.)

2.3.5 Hava Yolu Degerlendirilmesinde Kullanilabilecek Testler ve

Olciitler

Mallampati Siniflamasi: Zor laringoskopi ve/veya entiibasyonu belirlemekte
kullanilir.1987°de Samsoon ve Young’in yaptig1 degisiklik ile gliniimiizde kullanilan
siiflama olugmustur. Hasta, bast notral pozisyonda olmak tizere agzini acar ve dilini
cikarabildigi kadar disar1 ¢ikartirken hastaya ses ¢ikarmamasi sdylenir. Gézlemci,
hastanin agzi ile goz hizasinda dururken, faringeal yapist bir 151k ile aydinlatilarak
goriiniir hale getirilir. Goriilebilen farengeal yapilara gore dort derecede

degerlendirilir(21).

Mallampati I: Yumusak damak, uvula, bogaz, anterior posterior pililer
goriiliir.

Mallampati II: Yumusak damak, bogaz ve uvula goriiliir.

Mallampati III: Yumusak damak ve uvula kokii goriiliir.

Mallampati 1V: Sadece sert damak goriiliir, yumusak damak hi¢ goriilemez.

Atlanto Oksipital Eklem (AO) Ekstansiyonu: AO eklem hareketliliginin
degerlendirilmesidir. Basin maksimal ekstansiyonunda iist kesici dislerin okliizal
yiizlinlin yaptigi ag¢1 ile degerlendirilir. 35° veya daha fazla olmasi1 gerekir (22).

Zorluk derecesi a¢inin daralmasina gore yapilir.
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l. >35°

Il. = 22°-34°

II. = 12°-21°
V. < 12°

Tiro-mental (T-M) Mesafe: Bas tam ekstansivonda iken mandibulanin ucu

ile tiroid ¢entik arasindaki mesafedir.

T-M>6.5cm Normal
T-M=6-6.5cm Zorluk olabilir,

T-M<6cm Zor laringoskopi ve/veya entiibasyon riski mevcut (23).

Sternomental mesafe: Hastanin basi tam ekstansiyonda ve agiz kapali iken;
manibrium sterninin iist sinir1 ile ¢ene ucunun orta noktasi arast 12 cm’ nin altinda

olmasi zor entiibasyon gostergesi olabilir(24).

Hyo-mental mesafe: Cene ucundan hyoid kemige olan mesafenin 4 cm den
az olmasi zor laringoskopi ve/veya zor entubasyon lehine bir bulgudur (25).

Kesici Disler Aras1 (inter incisor) (I-M) mesafe: Agiz tam acik iken alt ve
iist kesiciler arasindaki mesafedir. Normal degeri en az 4.6 cmdir. 3.8 cm den daha

az ise zor havayolunun bir bulgusu olabilir.

I-M > 4.6 cm normal

I-M < 3.8 cm zor laringoskopi/entiibasyon

Mandibula Protriizyonu: Hastadan alt ¢enesini olabildigince ileri ¢ikartmasi

istenir. Degerlendirme en iyiden (A) en riskli (C) duruma dogru yapilmaktadir.

Bu durumda:
A: Alt kesici disler {ist kesici dislerin oniine gelir.
B: Alt ve iist kesici disler birbirine temas eder.

C: Alt kesici disler, iist kesici dislerin gerisinde kalir.
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Laringoskopik Derecelendirmeler:

Cormack ve Lehane Laringoskopik Degerlendirmesi:

Kord vokalleri ve epiglottisi laringoskopi altindaki goriiniimlerine gore 4
dereceye ayrilirlar.

Derece I: Glottisin rahat goriilmesi

Derece II: Glottisin kismen goriilmesi

Derece III: Sadece epiglotun goriilmesi

Derece IV: Epiglottisin de goriilmemesi

Wilson Laringoskopik Degerlendirmesi
L. Derece: Kordlarin tamami goriilityor

II. Derece: Kordlarin yaris1 goriilityor

I1l. Derece: Sadece aritenoidler goriiliiyor
IV. Derece: Sadece epiglot goriiliiyor

V. Derece: Epiglot da goriilmiiyor (26).

Radyolojik Degerlendirme: Yukarda bahsedilen test ve Olgiitlerin disinda
birtakim radyolojik incelemeler de yapilabilir. Direkt radyografi, Ultrasonografi,
MRI, tomografi, fluoroskopi gibi.

Genellikle hasta Oykiisti, fizik muayene ve testlerin  sonuglar
degerlendirmede yeterli olmaktadir. Radyolojik inceleme rutin bir havayolu
degerlendirmesi degildir. Ancak zor havayolu Ongériildiigiinde ve/veya onceki
degerlendirmelerden siipheli oldugu diisiiniilen sonug¢ ¢ikmasi halinde kullanilabilir.

Hastanin baska amacla ¢ekilmis radyoloji sonuclar1 bu amagla degerlendirilebilir.

2.3.6 Zor Hava Yolu Yonetimi

Zor hava yolu yonetiminde ne yapilacaginin hazirligi ya da planlamaya iligkin
ilki 1993°de ASA tarafindan yayinlanmig (27) hareket planlart ve algoritmalar yol
gosterici olabilir. Bununla birlikte Fransa, italya , Ingiltere ve Almanya gibi farkli
tilkelerin zor havayolu yonetimi ile ilgili ulusal dernekler ya da gruplar tarafindan

hareket planlar1 tanimlanmistir. Hepsi farkli agilardan ayni sonuca ulagmay1 hedef
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alsada diinya ya da Avrupa 0Ol¢eginde tanimlanmis tek bir hareket plani yoktur. 2013
yilinda ASA son diizenlemeyi yapmustir.

2.3.6.1. Zor Havayolu yonetimi i¢cin Temel Hazirhk

1) Icinde zor havayolu miidahalesinde gerekli malzemenin bulundugu
zor havayolu arabast,

2) Bilinen veya beklenen zor havayolunda; hastanin ve yakinlarinin
uygulanacak islem ve riskler konusunda bilgilendirilmesi,

3) Ongoriilen zor havayolu varliginda deneyimli birinin asiste etmek
tizere hazir bulunmasi,

4) Maske ile preoksijenizasyonun yapilmasi,

5) Zor hava yolu yonetimi boyunca oksijenizasyonun devamliliginin

saglanmasi temel hazirliklar arasinda bulundurulmalidir (15).

2.3.6.2. Temel Hazirhk icin Oneriler

1. Hazirlikli olmanin temel kosulu alternatif havayolu gereclerinin kolay
ulagilabilir olmasidir. Bu gereclerin mobil bir ara¢ ya da arabada olmasi Onerilir.
Havayolu Yonetimi Arabasi’nda neler olmasi gerektigine iliskin farkli goriisler

vardir. ASA tarafindan yayimlanan rehberde onerilenler Tablo 5 te gosterilmistir.

Tablo 5. Havayolu Yo6netimi Arabasinda Bulunmasi Gerekenler (28).

1. Farkl tip ve boyutlarda rutinde de kullanilan rijid laringoskop bladeleri; rijid
bir fiberoptik laringoskop da eklenebilir.

2. Videolaringoskop.

3.  Muhtelif boylarda endotrakeal tiipler.

Endotrakeal tiip i¢in kilavuzlar; yar1 rijid stileler, tiip degistiriciler, 151kl
stileler tiipilin distal ucuna yon vermek i¢in kullanilabilecek forseps ve
bunlarla siirli olmayan diger alternatifler.

5. Supraglottik havayollar1 (Muhtelif boylarda LMA’lar; ILMA, LMA-Proseal
vb. de olabilir.)

Flexible fiberoptik entiibasyon i¢in gerekli ekipman.

Acil durumda kullanilmak {izere noninvaziv havayolu ventilasyon ekipmant;
kombitiip, jet ventilasyon stilesi, ve bir transtrakeal jet ventilator.

8. Ekspiryum CO2 dedektorti.
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2. ‘Ongoriilebilen zor havayolu’ durumunda hastanin bilgilendirilmesi bir
sonraki asama olmalidir. Hasta durumu ile ilgili bilgilendirilmelidir. Almacak
onlemler, uygulanacak yontemlerin yararlari, dezavantajlar1 ve varsa riskleri hastaya
anlatilmali ve ondan onay alinmalidir. Bu durumun hastanin yapilacak islem ig¢in
uyum saglayabilmesinde de yarar1 olacaktir

3. “Ongoriilebilen zor havayolu” ydnetimi sirasinda uygulayicinin diginda
havayolu yonetimine iliskin temel bilgi ve becerisi olan en az bir kisi yardim etmek
tizere hazir bulunmalidir. Bu kisi anestezi teknikeri ya da hemsiresi olmalidir.

4. Her durumda havayolu yonetimine baslamadan dnce hastalarin oksijenize
edilmesinin muhtemel bir apne sirasinda desatiirasyon siiresini uzattig1 bilinmektedir.
Pre-oksijenizasyon standart yiiz maskesi ile en az 3 dakika siire ile % 93-95 O2 ile
ventilasyon yaptirilarak veya hizli (fast-track) oksijenizasyon (30 sn.de %2100
oksijenden 4 derin nefes) ile yapilabilir.

5. ‘Ongoriilebilen zor havayolu’ yonetimi sirasinda da oksijen desteginin
stirdiiriilebilecegi onlemler alinmaya ¢alisilmalidir. Oksijenizasyonun yodntemi,
olanaklar ve secilecek isleme gore farklilik gosterebilir. Nazal kaniil veya yliz

maskesi ile, LMA ya da jet ventilasyon ile oksijenizasyon siirdiiriilebilir.

2.3.6.3. Zor Havayolunun Entiibasyon Statejileri

Induksiyon &ncesi planlama stratejisi zor havayolu olusmadan entiibasyonu
kolaylagtiran farkli girisimleri degerlendirmeyi igerir. Zor havayolu yonetimi igin

strateji ve noninvaziv miidahaleler sunlari igerir :

Uyanik entiibasyon

Videolaringoskop

Entiibasyon stileleri veya tiip degistiricileri
Ventilasyon i¢cin SGA (LMA, Laringeal tiip)
Entiibasyon i¢cin SGA (6r: ILMA)

a > w0 N oE

Farkl1 boylarda rijit laringoskop bladeleri

o

Fiberoptikle entiibasyon

~

Isiklr stileler veya 151k kaynaklari
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Uyamik entiibasyon (Uyamk fiberoptik entiibasyon): Zor havayolu
hastalarmin % 88-100 iinde basarili olmustur (29). Kor trakeal entiibasyon,
supraglottik cihazlarla entiibasyon gibi yontemler de uyanik entiibasyonda basari
sagladig1 gézlenmistir (30).

Video-Laringoskopi: Direk-laringoskop kullanilan hastalarla
kiyaslandiginda video-laringoskop kullanilan hastalarda daha genis laringeal goriis
alani, basaril1 entiibasyon sikliginda artis, ilk denemede entiibasyon sikliginda artis
gozlemlenmistir. Ayrica havayolu travmasi, dental travma, dudak/diseti travmasi
goriilme sikliginda fark gozlenmemistir (31).

Entiibasyon stileleri veya tiip degistiricileri kullamimi: Zor havayolu olan
hastalarda basarili entiibasyon rapor edilmis. Entiibasyon stileleri kullanimi sonrasi
hafif mukozal kanama, bogaz agris1 gibi komplikasyonlar goézlenmistir. Tiip
degistiricileri kullanim1 sonrast akciger laserasyonu ve gastrik perforasyon
gozlenmis.

Ventilasyon icin SGA (LMA): Zor hava yolu olan hastalarda LMA
kullanim1 sonrast bronkospazm, yutma giicliigli, respiratuar obstriiksiyon laringeal
sinir yaralanmasi, 6dem ve hipoglossal sinir paralizisi goriilmiistiir.

ILMA fiberoptik: ilk denemede basarili entiibasyon goriilme sikligi daha
fazladir. ILMA kullanim1 sonrasi goriilen komplikasyonlar, bogaz agrisi, ses
kisiklig1, faringeal 6demi igerir.

Fiberoptikle entiibasyon: Zor havayolu olan hastalarin % 87-100 de basar1

gozlenmistir.

2.3.6.4. Zor havayolu entiibasyonunda onerilen stratejiler

Zor havayolunda Ongoriilen veya bilinen olguya onceden planlanmis bir
strateji ile miidahele etmek Onemlidir. Bu planli stratejilerin birlestirilmesi ile
tercihler yapilirken planlanan cerrahi girisim, hastanin genel durumu, anestezistin
deneyim ve becerileri de gbéz Oniine alinmalidir. Zor havayolu entiibasyonunda

Onerilen strateji onerileri siralanmistir:
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Klinige etkisi olan 6 temel problemin degerlendirilmesi

1) Hastayla iletisimde zorluk

2) Maske ventilasyonda zorluk

3) Supraglottik havayolu cihazi yerlestirmede zorluk
4) Zor laringoskopi

5) Zor entiibasyon

6) Zor cerrahi havayolu saglama

Dort temel havayolu yonetim se¢eneginin etkinliginin karsilagtirilmasi

1) Ilk yontem olarak videolaringoskop kullanimi
2) Invazif yontemlerin noninvazif yontemlerle karsilastiriimasi
3) Uyanik entiibasyonun genel anestezi sonrasi entiibasyonla karsilastirilmasi

4) Spontan ventilasyon varliginin yoklugu ile karsilastirilmasi

Kooperasyon kurulamayan veya ¢ocuk hastada zor havayolu yonetimi igin
secenekler simirli kalabilir. Cerrahinin lokal anestezi veya rejyonel anestezi altinda

yapilmasi zor hava yolu yonetimi i¢in bir alternatiftir.

2.3.6.5. Zor havayolunda ekstiibasyon stratejileri

Anestezistlerin zor havayolu olan hastalarda 6nceden planlanmig ekstiibasyon
stratejilerinin olmast gerekir. Bu strateji hastanin durumuna, cerrahinin tipine ve
anestezistin deneyim ve tercihlerine baghdir.

Zor havayolunun ekstiibasyonunda Onerilen stratejide gz Oniinde
bulundurulmasi ve cevaplanmasi gerekli olanlar:

1) Hastan uyanik m1 yoksa bilinci yerine gelmeden mi ekstiibe edilsin?

2) Hastanin ekstiibe olduktan sonra ventilasyonda zorluga neden olabilecek

bir takim klinik faktorleri var mi1?

3) Hasta ekstiibe olduktan sonra yeterli ventilasyonu saglayamazsa

havayolu yonetim plani hazir mi?
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2.3.6.6. Ekstiibasyon i¢cin Oneriler

Olas1 reentlibasyon riski olan hastalarda cesitli aletler kullanilabilir. Bunlar
tiip degistiriciler veya supraglottik havayolu araclanidir. Tip degistiriciler
ekstiibasyondan once trakeal tiipiin i¢cinden trakeaya yerlestirilir sonra ekstiibasyon

yapilir. Supraglottik havayolu araglart LMA ve ILMA dir

2.3.6.7. Takip ve Bilgilendirme:

Anestezist zor havayolunun ayrintilarii tibbi dokiimanlarda belirtmelidir.
Bunun amac1 anestezi yontemlerine yol gostermektir. Zor havayolunda karsilasilan
zorluklarin hangi asamada olduklarinin agiklanmasi ve hangi havayolu tekniklerinin
kullanildig1 ve faydali olup olmadiklar1 dokiimantasyonda belirtilmelidir.

Anestezistler hastay1 veya yakinlarin1 havayolunda karsilasilan zorluklar ve
potansiyel komplikasyonlar hakkinda bilgilendirmelidir. Bilgilendirmede zor
havayolunun nedenleri, entiibasyonun nasil yapildigi, ilerdeki uygulamalar igin
oOneriler yer almalidir.

Anestezist zor havayolu uygulamalarina bagl gelisebilecek 6dem, kanama,
trakeal ve Ozefagial perforasyon, pnomotoraks gibi komplikasyonlar acisindan
hastay1 takip etmelidir. Hastay1 bogaz agrisi, yiiz ve boyunda agr1 veya sisme, gogiis
agrisi, subkutan amfizem ve yutmada giliclik gibi hayati tehdit edebilecek
komplikasyonlarin muhtemel klinik belirtilerine karsi uyarilmalidir (15).

2.3.6.8. Zor Ventilasyonda Uygulama Basamaklar:

Bas ve boyun diizeltilip dogrultulur. Bas ekstansiyona getirilirken, ¢enenin
elevasyonu ile agiz yavasca agilir. Orofaringeal ya da nazofaringeal havayolu gereci
yerlestirilir.

Yiize uygun disiiniilen maske; burun, yliz ve ceneye uygun sekilde
yerlestirilir ve yiize bastirilir.

Kiiciik ve ylizilk parmaklarla mandibula yukariya dogru, maskenin igine
dogru cekilir.

Hasta ventile edildiginde, ventilasyon yetersiz kalir ya da havayolu tikali ise;
basin egimi, maskenin oturmasi, ¢enenin kalkmasi tekrar kontrol edilir.

Normal havayolu; kas gevsemesi olan hastalarda, mandibulanin
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temporomandibular eklemden ileri dogru kaymasiyla tikanabilir. Kii¢cliik parmakla,
ramusa, yukar1 dogru devamli bir basing uygulamak bunu diizeltir.

Maske ile daha iyi ventile edebilmek igin; iki el ile maske yilize daha kontrollii
olarak yerlestirilirken, ventilasyon balonunu yardim edecek olan kisi manuple eder.

Ventilasyon bu ¢abalara karsilik saglanamiyorsa, olast bir engeli kontrol
etmek icin, direkt laringoskopi ile veya agiz bosluguna parmak sokularak agiz i¢inin
kontrolii yapilmalidir. Bu kontrol sirasinda bulunan tikanikligin nedeni ortadan
kaldirilir.

Ventilasyon saglanmasi hala gerceklestirilememis ise, cok daha uygun
havayolu saglayici araglar kullanilabilir.

Bu girisimlere karsin, yeterli havayolu ve ventilasyon hala saglanamiyorsa,
zor havayolu algoritmi uygulamali ve daha once cagrilmamigsa hizla yardim

cagrisinda bulunulmalidir (26).

2.3.6.9. Uyanik Entiibasyon

Zor havayolu hikayesi olan veya zor havayolu ongoriilen hastalarda uyanik
entiibasyon ilk secenektir. Zor havayolu siiphesinde, uyanik fiberoptik entiibasyon
acil durumlarda altin standart olarak belirtilmektedir (32). Trakeaya topikal sprey,
lokal anestezi ile siiperior laringeal sinir blogu ve transtrakeal blok uygulamak
gereklidir. Bu yaklasim, direkt laringoskopi ve endotrakeal entiibasyonun agri ve
Oksiiriik olmaksizin yapilmasini saglar (33).

Nazotrakeal Kor Entiibasyon: Bilinci agik hastalara hangi burun deliginden
rahatga nefes alip verdigi sorulmali, bilinci kapali hastalarda ise ince bir aspirasyon
sondasi ile dnce sag burun deligi olmak iizere tiipiin gecis yolu kontrol edilmelidir
(34).

Kor nazal entiibasyonda, komplikasyon oOlugmasini engellemek agisindan
hasta uyanik olmalidir. Bu nedenle nazotrakeal kor entiibasyon tlipliniin burun
deliginden orofarenkse gececegi yolun agikliginin bilinmesi gereklidir (34). Sirtiistii
yatar ve spontan solunumu mevcut olan hastanin basmin nétral pozisyonda bazen
hafif fleksiyonda olmas1 gereklidir.

Mukoza travmasit olmamasi i¢in tiip kayganlig steril bir jel ile saglanmalidir.

Hastaya uygun secilen, burun septumuna bakan tiiple, dik a¢1 ile girilmelidir. Tiipiin
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yonil burun tabani boyunca orofarenkse dogru itilmelidir. Bir direnc¢le karsilasildigi
zaman asla zorlanmamalidir. Tiip biraz geriye ¢ekilerek hafif bir rotasyon haraketi ile
tekrar yonlendirilebilir.

Tiipiin glottis 6niine geldiginin belirlemesi tiipiin proksimal ucundan hastanin
ekspirasyonu ile anlasilir. Bu durum ise dinlenen solunum sesinin ekspiryumda
giiclenmesi veya monitore bagli kapnografik goriintiiniin izlenmesi ile anlagilir.
Hastanin ekspiryum giicliniin maksimum oldugu hissedilince tiipiin glottis Oniinde
olduguna karar verilir. Hastanin ekspiryum fazinin sonunda inspiryumla birlikte tiip
ileriye itilir. Bir engel hissedilirse, tiip yumusak bir rotasyonla ileriye itilir. Nazal
entiibe edilmis hastalarin oral entlibe edilenlere gore tiipii daha kolay tolere
edebilmeleri, servikal ve ¢cene ankilozu gibi olgularda dnemli bir avantajdir. Ancak
kanama, nazofarenksde mukoza yirti1, laringospazm gibi komplikasyonlarin

olabilecegi dezavantajlardir. Bu durum yeterli tecriibe gerektirir (34).

2.3.6.10. Zor Entiibasyonda Kullanilan Eksternal Larengeal

Manipiilasyonlar:

BURP: Direkt laringoskopun zor oldugu olgularda tiroid kikirdak iizerine
arkaya, yukari, saga dogru bastirilarak larenks yonlendirilip glottisin goriinlimiiniin
saglanmasidir (35).

BURP: B ackwards; Arkaya dogru, U pwards; Yukar1 dogru, R rightwards;
Saga dogru, P ressure; Bastirmak.

POCPOM: P pull, O out, C cheek, P push, O on, M maxilla (Yanag: ¢ekin,
Maksillaya bastirin)

Sellick Manevrasi: Yiiksek larenks olan olgularda krikoid kikirdaga basi
uygulanarak larenksin asagi dogru yonlendirilip vokal kordlarin goriis alanina
gelmesinin saglanmasidir. Bu manevra midesi dolu hastalarda 6zefagusu kapatarak

regiirjite olan gastrik icerigin akcigere aspirasyonunu 6nlemek i¢in de uygulanir.
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2.3.7 Zor Hava Yolu Algoritmalar:

2.3.7.1 ASA-2013-Zor Havayolu Algoritmasi

1.Temel yonetim problemlerinin klinik etkilerini ve olasiliklar1 degerlendir.
a. Hasta kooperasyonu veya onam alma ile ilgili zorluk,

b. Zor maske ventilasyonu,

C. Zor supraglottik havayolu yerlestirilmesi,

. Zor laringoskopi,

o 0

. Zor entiibasyon,

(L]

. Zor cerrahi havayolu girigimi

N

. Zor havayolu siireci boyunca etkin oksijen iletimini sagla.

3. Temel yonetim seg¢eneklerinin uygunlugunu degerlendir.

a. Uyanik entiibasyon ile genel anestezi indiiksiyonu sonrasi entiibasyonun
karsilastirilmasi

b. Entiibasyona ilk yaklasim olarak non-invaziv teknigin invaziv teknik ile
karsilastirilmasi

c. Entiibasyona ilk yaklasim olarak video-laringoskopinin kullanilmasi

¢. Spontan ventilasyonun varliginin yoklugu ile karsilagtiriimasi

4. Primer ve alternatif stratejileri gelistir (Sekil 1):

a. Diger secenekleri igerir:  Yiz maskesi veya supraglottik
airway(SGA)(LMA, ILMA, larigeal tiip) kullanilarak verilen cerrahi, lokal anestezi
infiltrasyonu veya rejyonel sinir blogu. Bu seceneklerin takibi ile genelde maske
ventilasyon problemli olmaz.

b. Invaziv havayolu girisimleri cerrahi veya perkiitan havayolu, jet
ventilasyon ve retrograt entiibasyonu igerir.

C. Alternatif zor havayolu entiibasyon yaklagimlari sunlari igerir: video-
laringoskopi, alternatif laringoskop bladeleri, SGA(LMA ya da ILMA), fiberoptik
entiibasyon, entiibasyon stileleri veya tiip canger, 151k kaynagi ve kor oral veye nasal
entiibasyon.

d. Hastanin uyanik entiibasyonu igin tekrar hazirhgmi gozden gecir veya

cerrahiyi iptal et.
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GENEL ANESTEZI
ALTINDA ENTUBASYON

GIRISIMLER BASARISIZ

iLK GIRISIM BASARILI

1. Yardim Cagir

2. Spontan Solunum
Getir

3. Hastayi Uyandir

MASKE ILE VENTILASYON MUMKUN MASKE ILE VENTILASYON MUMKUN DEGIL
SGA DUSUN/UYGULA
I
SGA YETERLI SGA YETERLI DEGIL
ELEKTIF YAKLASIM ACIL DURUM

Ventilasyon Yeterli, entibasyon Basarisiz

Ventilasyon Yeterli Degil, entibasyon Basarisiz

l

Alternatif Entlibasyon

)

MASKE VE SGA
VENTILASYONUN
HER IKisi
YETERSIZ

Yardim Cagir

I
|:> Acil Ncininvazif Ventilasyon

'

Basarili

'

Basarisiz

—

v

Basarili Ventilasyon Basarisiz

v

Acil Invazif Yaklagim

I

Diger

Secenekler

Hastay1 Uyandir

l

Acil invazif Yaklagim —<4——

Sekil 1. ASA Zor Havayolu Hareket Plan1 (28).



29

2.3.7.2 DAS (Difficult Airway Society - Zor Hava Yolu Dernegi) Zor

Havayolu Yonetimi Algoritmasi

Birbirine bagli dort plandan olusmaktadir (Sekil.2)
PLAN A: Baslangi¢ trakeal entiibasyon planini olusturur.
PLAN B: Plan A basarisiz olursa ikincil entiibasyon planini olusturmaktadir.

PLAN C: ilk iki plan basarisiz oldugunda oksijenizasyon ve ventilasyonun
stirdiiriilmesi, cerrahinin ertelenmesi ve hastanin uyandirilmasi agsamalarini
icermektedir.

PLAN D: Entiibe edememe, ventile edememe durumu i¢in 6ngoriilen

kurtarici teknikler asamasidir.

TEMEL ALGORITM
E:%E:ﬁgg; :;a:;z:}ll [ Direkt laringoskopi J—D— (Trakeal entubasyon )

haganl
Basansiz entibasyon

Dodrula - sonra

1L A™ or LMA™M
Sekonder trakeal iginden fibreoptik
enttbasyon plam trakeal entdbasyon

Plan C: ¢

Oksijenasyonun devam, Yuz maskesine dén ST Cerrahiyi etele
ventilasyon, cerrahinin Oksijenize & ventile et Hastaw uyandir
ertelenmesi ve

uyandirma Bagansiz oksijenasyon

______________________ =R —

hagarnh

Plan D:
‘Entlibe edememe, Ventile ( LMAm™ J ﬂ- ( Hastay uyandir j

edememe’ durumu igin
kurtaric: teknikler

Artan hipoksemi
veya
Q\G“ 2 .
-
hagansiz ;D § =

( Kaniil krikotirotomi J >‘[ Cerrahi In'ikotirotomIJ

- A
Oc“‘(

Sekil 2. Zor Havayolu Y 6netim Algoritmasi (36).
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2.3.8 Zor Hava Yolu Yoénetiminde Kullamilabilecek Alternatif Hava Yolu

Gerecleri

LMA (Laringeal Maske)(33): LMA, klinik uygulamaya 1988 yilinda
girmistir(17). Endotrakeal tiipten sonra gelistirilen en O6nemli hava yolu araci
olmasiyla birlikte bugiine kadar hicbir oliimciil komplikasyon bildirilmemistir.
Ventilasyon ve trakeal tiip yerlestirmeyi kolaylastirmak iizere 1995 yilinda, ASA
tarafindan gelistirilen zor hava yolu algoritmasinda yer almaya baslamistir. Avrupa
Restistasyon Kurulu (European Resuscitation Council)’nun ileri yasam destegi
algoritmasinda entiibasyon yapilamayan vakalarda veya yapamayan kisiler tarafindan
LMA alternatif bir hava yolu gereci olarak onerilmektedir.

LMA, yiiz maskesine alternatif olarak kullanilabilmekle beraber zor hava
yolu olan hastalarda veya acil anestezi uygulamasi sirasinda kullanimi endikedir.
Bununla beraber, aglik siiresi dolmamis elektif cerrahiye giden hastalarda gastrik
regiirjitasyonu ve aspirasyonu engelleyemediginden dolayi, ve statik pulmoner
komplians1  azalmis olan kisilerde (6rn. restriktif akciger hastalig)
kontrendikedir(34).

Endotrakeal tiip ile karsilastirldiginda derlenme sirasinda  Oksiiriik
sirasindadksiirik insidansinin LMA’ da daha diisik oldugu goriilmiistir. LMA
yerlestirilmesi sirasinda néromuskiiler ajanlarin kullanimina gereksinim olmamasi da
ozellikle giiniibirlik kulak burun bogaz girisimleri i¢in 6nemli avantaj saglar(37).

LMA’lar biitiin bunlarin yani sira ekstiibasyona ara basamak olarak veya
pozitif basingli ventilasyon (tiim LMA’lar ile 20 cm H20, Proseal-LMA ile 30 cm
H20O’ya kadar inspiratuar tepe basinci) veya basing destekli ventilasyon saglamak
amaciyla da kullanilabilirler. Laringeal maskelerin pediatrik ve eriskin boylari
oldugu gibi, hepsi lateks icermeyen malzemelerden iiretilirler. 6 ¢esit LMA yaygin
olarak kullanilmaktadir: LMA klasik, LMA unique, LMA fastrach, LMA proseal,
LMA flexible ve LMA Ctrach.

LMA Klasik: Standart ve orijinal LMA’dir. 30-70 kg aras1 olanlara 3 numara,
70-90 kg olanlara 4, 90 kg tlizerindeki hastalara 5 numara LMA kullanilmasi
Onerilmektedir. Pediatrik hastalar i¢in farkli firmalarin 1, 1.5, 2, 2.5 numara

LMA’leri bulunmaktadir. 5 kg’a dek 1 numara, 5-10 kg arast ¢ocukta 1.5 no, 10-20
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kg olanlara 2 no, 20-30 kg c¢ocuklara ise 2.5 no LMA kullanilabilir. LMA unique;
Tek kullanimlik (disposable) LMA tipidir.

LMA unique: Tek kullanimlik (disposable) LMA tipidir.

LMA Fastrach: Insan anatomisini taklit eden egime ve metal bir tutacaga
sahiptir. Entiibasyon sirasinda siirekli ventilasyonun devam etmesine ve zor hava
yolu olan hastalarda entiibasyona imkan verir. Ozellikle LMA fastrach icin
gelistirilen, diiz, silikon, kafl, spiralli LMA- endotrakeal tiipleri vardir. 8.0 ve 7.0
mm kafli bu tiipler Fastrach i¢ine yerlestirildikten sonra, LMA kafi indirilerek
LMA’in ¢ikartilmasini miimkiin kilacak sekilde uzun olarak iiretilmistir.

LMA Proseal: Nazogastrik tiip yerlestirilmesine imkan veren bir drenaj
limenine sahip olmasindan dolay1 Refliisii olan hastalarda tercih edilir.Klasik LMA
dan daha zor yerlestirilir.

LMA Flexible: Cok kullanimlik ve tek kullanimlik tipleri vardir. Telle
desteklenmis, fleksibl hava yoludur.

LMA Ctrach: Entiibasyon sirasinda ventilasyonu saglamakla birlikte LMA
Fastrach gibi, LMA Ctrach da gerekli goriildiigiinde trakeal entiibasyona imkan verir.
Ucuna yerlestirilmis fiberoptik ve proksimaldeki ekran sayesinde larinks ve vokal
kordlar1 gorerek tiipiin ilerletilmesi saglanir.

I-gel LMA: Laringeal ve faringeal anatomik yapilara basi yapmayacak
sekilde oturmak iizere tasarlanmig termoplastik elastomer yapiya sahip kafsiz bir
gerectir. Midenin aspirasyonunu saglayan ek bir liimene sahiptir.

Videolaringoskop: 2000 yilindan beri kullanima giren videolaringoskop
anatomik olarak rijit blade’i olan indirekt fiberoptik laringoskoptur. Servikal omurga
anomalileri ve zor hava yolu hastalarinda kullanimi istiinliik saglamas1 oral kavite,
farinks ve larinks eksenlerinin ayn1 hizaya getirilmeden laringoskopinin
gergeklestirilerek endotrakeal entiibasyon yapilmasi iledir. Optik kismi disinda
otoklavlanabilir. Bir sapi, anatomik olarak tasarlanmis rijit bir blade’i, fiberoptik
goriis ¢ikist ve oksijen insuflasyonunun yapilabildigi bir ¢ikis1 bulunmaktadir. Sag
tarafi boyunca tiip rehberi uzunlugunda yarik vardir. Blade’in arkasinda bulunan

fiberoptik demet sayesinde larinks iyi goriintiilenir(38).
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Transtrakeal Jet insuflasyon (TTJV- Transtrakeal Jet Ventilasyon) :
Perkiitan transtrakeal jet ventilasyon (PTJV) akut solunum yetmezliginde bag-valv-
mask (ambu) ile solunum i¢in yeteri kadar gaz aligverisi saglanamadigi veya trakeal
entliibasyon saglanamadigi durumda hayat kurtaricidir. Krikotiroid membrandan
trakea icerisine damar kateteri yerlestirilerek Transtrakeal jet ventilasyon ile genis bir
delikden, oksijenasyon ve ventilasyon ihtiyact derhal saglanir(38). Buradan yiiksek
basingli (50 psi) oksijen verilerek hizli bir sekilde oksijenasyon saglanir. Eger katater
yanlis yerlestirilirse, uygulanan kataterde king olusur veya ekshalasyon icin ¢ikis
yolu uygun degilse ¢ok ani olarak akut hipoventilasyon, mediastinal amfizem,
pnomotoraks veya pnomoperitoneum gelisebilir(39).

Fiberoptik Bronkoskop ile Entiibasyon (FOE) : Fiberoptik bronkoskopi
(FOB) kullanim1 egitim ve deneyim gerektiren bir islemdir. Uyanik veya anestezi
altindaki hastada uygulanabilir. Zor hava yolu disiiniildigiinde fiberoptik
goriintiilemeden yararlanilir. Ancak bilinen zor entiibasyon ve zor ventilasyon
vakalarinda hastanin uyanik olmasi ve spontan solunumunun devam etmesi giivenlik
agisindan tercih edilir(40,41).

Uyanik entiibasyonun basarili olmasinin ilk kosulu hastanin iglem 6ncesi iyi
hazirlanmasidir. Uyanik entiibasyon planlaniyorsa yapilacak islem ile ilgili hastayi
bilgilendirmek kooperasyonun saglanmasi acisindan énemli ve gereklidir. Boyle bir
hastada uyanik entiibasyon teknigi kolay ve basarili olacaktir. Standart
monitorizasyonu yapilan hastaya fiberoptik ile entiibasyon oncesi, aerosol seklinde
%4 lidokain ile topikal oral ve nazal mukoza anestezisi saglanir. Girisimden Once
sekresyonlar1 azaltmak icin atropin, glikopirolat veya antisialojik etkili bir
medikasyon uygulanmasi Onerilir. Hasta, islem sirasinda solunum depresyonu
yaratmayacak dozda deksmedetomidin, midazolam, ketamin, propofol gibi uygun bir
ajan ile sedatize edilir. ‘Ongoriilebilen zor havayolu’nda hedef oncelikli olarak
havayolu ac¢ikliginin giivenligini saglamak gibi goriinse de basarisizlik halinde ya da
beklenmedik bir komplikasyon ile maske ventilasyonuna gerek olabilecegi de akilda
tutulmalidir. Bu agidan hazirliklar i¢inde maske ventilasyonu ve/veya olasi zor
maske ventilasyonu i¢in de her tiirlii hazirlik yapilmis olmalidir(41).

Nazal entiibasyon planlaniyorsa, hastanin hangi burun deliginden daha rahat

nefes aldig1 belirlendikten sonra, burun deliklerine kanamayi onlemek amaciyla
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fenilefrin sprey ve %2-4 lidokain uygulanabilir. Baz1 hastalarda topikal anestezi
yeterli olmayabilir. Ust hava yolu igin glossofaringeal sinirin lingual dalinin blogu
yararl olacaktir(41).

Diger sinir blogu ise superior laregeal sinirin internal dalidir. Trakeanin
uyusturulmast i¢in ise, igne ile krikoid membrandan girilerek lidokain verilebilir.
Fiberoptik bronkoskopiye baglamadan 6nce 151k kaynagi, aspirasyon kanali, tlip gibi
tiim malzemeler son bir kez kontrol edilmelidir.

Anestezist, hastanin bas tarafinda durmali, hastanin yatagi ise en alcak
konumda tutulmalidir. Skopun, endotrakeal tiipiin icinden rahatga gecebilmesi igin
jelle kayganlastirilmas1 gereklidir. Istenilen boyuttaki endotrakeal tiipiin konnektorii
cikarildiktan sonra, fiberoptik iizerine yerlestirilir. Tiip liimeni i¢indeki endoskop,
burun deliginden veya agiz orta hattan yerlestirilir. Skopun u¢ kismi, vokal kordlar
goriilene kadar, epiglotun altina dogru ilerletilir. Vokal kordlar gegilip trakeaya
girildiginde skop, karina goriiliinceye kadar ilerletilir. Endotrakeal tiip, bronkoskop
tizerinden kordlarin arasindan kaydirilir.

Pediatrik hasta grubu ile yapilan bir ¢aligmada fiberoptik bronkoskop ile oral
ve nazal entiibasyon sonrasi karsilastirlmasinda nazal yoldan entiibe edilenlerde
hemodinamik degisikliklerin daha az oldugu veya daha kisa siirdiigii tespit
edilmistir(42).

2.3.9 Trakeotomi ve Trakeostomi

Trakea ve boyun On yilizeyi arasinda bir agiklik olusturma islemine
trakeotomi, bir stoma olusturulursa trakeostomi adi verilir. Trakeostomi cerrahi veya
perkiitan olarak gergeklestirilir. Heriki yontemin de bazi avantaj ve dezavantajlar
vardir.

Trakeostomi i¢in mutlak endikasyon ventilasyon gereken zor havayoludur.
Trakeostomi zor havayolu tanimlanmis ve anestezi uygulanacak bir hasta i¢in
algoritmlerde son secenektir.

Trakeostomi Endikasyonlari; iist hava yolu obstriiksiyonu, yabanci cisim,
timor, travma, enfeksiyon (difteri, krup), obstriiktif uyku apnesi, yanik, larinks
disfonksiyonu, vokal kord paralizisi, mekanik respiratuvar yetmezlik, akut solunum

yetmezIligi, kafa travmasi, goglis yaralanmalari, norolojik hastaliklar, kronik
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obstriiktif hava yolu hastaligi, ilag intoksikasyonu, sekresyona bagli respirasyon
giicliigli, mental durumda gerileme, ndromuskiiler hastaliklar.

Alt solunum yolunda biriken sekresyon; alveoler gaz diflizyonunu bozar.
Trakeostomi, trakeal sekresyonlarin aspirasyonuna izin verir.

Elektif trakeostomi: Agiz igi, farinks ve larinkste uygulanacak major
operasyonlarda patent hava yolu saglamak i¢in ve uzun siireli mekanik ventilasyona
ihtiyaci olan hastalar i¢in trakeostomi uygulanmaktadir(40).

Perkiitan Trakeostomi: Bu teknikte krikoid kikirdak ve birinci trakeal
kikirdak arasindan veya ikinci ve igiincii trakeal kikirdaklar arasindan Seldinger
teknigi ile kilavuz tel trakea igerisine gonderilir. Gonderildikten sonra giderek artan
biiyiikliiklerde dilatatorlerle aralik genisletilir, en sonunda en kalin dilatatorle birlikte
trakeostomi kaniilii sokulur. Tecriibeli ellerde ¢ok kisa siirede sonug alinabilir. Giris
yerinin normal trakeostomiye gore olduk¢a dar olmasi ve kanamanin daha az olmasi
avantaji vardir. En sik karsilasilan komplikasyon paratrakeal kaniilasyondur. Islem

sirasinda bronkoskopla kontrol edilerek paratrakeal kantilasyon onlenebilir (41).

Perkiitan Trakeostomi Teknikleri:

1) Ciaglia teknigi

2) Griggs forceps teknigi

3) Fantoni translarengeal teknik

4) Percu twist teknigi (43).

Perkiitan trakeostomiler c¢ocuk yas grubunda tercih edilmemektedir.
Cocuklarda trakeal duvarin elastisitesi yiiksek oldugu i¢in dilatasyon zor olmakta

ayrica trakea on ve arka duvari birlikte itilerek trakeal hasar olusabilmektedir.

Perkiitan Endoskopik Trakeostomi: Perkiitan endoskopik trakeostomi;
endoskopik ekipman, egitilmis eleman gerektirmesi ve operasyon siiresinin minimal
uzamasi disinda diger perkiitan trakeostomi tekniklerinden farki yoktur ve giivenli

bir girisimdir(41).
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Trakeostomi komplikasyonlari: (44).

1) Erken komplikasyonlar: Kardiyopulmoner arrest, majoér kanama,
trakeolaringeal hasar, dilatasyonel trakeostomiye sekonder hasarlanmis
havayolu, havayolu kontroliiniin kaybi, pnomotoraks,
pnémomediastinum, amfizem, 6safagus hasari Kaniiliin yer degistirmesi,
aritmi, hipotansiyon, hipoksi, hiperkarbi, bakteriyemi.

2) 1-7 giinler arasindaki komplikasyonlar; Inatci kanama, kaniiliin yer
degistirmesi, kaniil ttkanmasi, major atelektazi, selliilit.

3) Geg komplikasyonlar (7 giinden sonra); Trakeoinnominate arter fistiilii,
trakeomalazi, trakeal stenoz, nekroz, trakeodsefageal fistiil, major

aspirasyon, kronik konusma ve yutma bozuklugu, trakeokutanoz fistiil.

Entiibasyon Tiipii Degisim Kateteri (Tiip Exchanger) : Trakeal
entiibasyon ve ekstiibasyona yardimeci olacak sekilde tiretilmis ¢ok ¢esitli kateterler
mevcuttur. Direkt laringoskopide larinksin sadece arka kenarmmin goriildigi
hastalarda (Cormack Lehane Grade Ill), trakeaya bu kateterlerin itilip iizerinden
entiibasyon tiipiiniin gegirilmesi zor havayolu olan hastalarda uygulanan bir tekniktir.

Zor hava yolu olan hastada entiibasyon sonrasinda olasi reentiibasyonu
saglamak igin entiibasyon tiipili i¢ginden trakeaya bir degisim Kateteri yerlestirilir ve
kateter igeride iken hasta ekstiibe edilir. Bu giivenli bir yontemdir. Bu kateter
tizerinden gerekirse yeniden entlibasyon tiipiinii yerlestirmek miimkiin olacaktir.
Ayrica bu kateterler liimenleri sayesinde oksijen insuflasyonunu da miimkiin kilarlar
(42).
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2.4 Mukopolisakkaridozlar (MPS)

Glukozaminoglikanlarin (GAG), yikiminda rol alan lizozomal enzimlerin
eksikligine bagli viicutta birikmesi ile ortaya ¢ikan bir grup kalitsal depo hastaligidir.
Enzim eksikligine bagli olarak dermatan siilfat (DS), heparan siilfat (HS), keratan
stilfat (KS) polimerlerlerinden bir veya birden fazlasi hiicre i¢i birikerek hiicrelerin
normal islevlerini bozarlar(45).

Heparan siilfat depolanmasi ile olusan formlarinda merkezi sinir sistemi
tutulumu ve ilerleyici mental retardasyon, dermatan siilfat depolanmasi ile giden
formlarda organ ve kemikler, keratin siilfat depolanmasi ile gidenlerde ise
kemiklerde degisiklikler gozlenir(46).

Intralizozomal GAG birikimi hiicresel, vaskiiler, doku ve organ
disfonksiyonuna yol acarak kronik, progresif bir seyir gostererek farkli derecelerde
mental ve fiziksel retardasyon, ciddi vakalarda erken Oliim ile karakterizasyon
sergiler. Mukopolisakkaritler bag dokunun komponentidir. Deri, solunum yollari,
kornea, santral sinir sistemi, kalp, karaciger, dalak, kemik, ligamanlar da depolanir.
Kardiyovaskiiler fonksiyonlar, havayolu, eklem hareketlilgi, gorme, isitme
etkilenebilir. Ortak Klinik bulgular multisistem tutulum, organomegali, dizostozis
multipleks, anormal kaba yliz goriiniimiidiir. MPS II' nin X' e baglh resesif gegisli
olmasimin disinda, MPS' ler otozomal resesif gegislidirler(47). MPS’lerde ‘dizostozis

multipleks’ ad1 verilen radyolojk degisiklikler gozlenir:

Kraniyal kemik grafilerinde:
- Genislemis ve uzamig kraniyum, kalinlagsmis kalvaryum
- Yiizeyel orbita (¢ukurlugu az)
- J veya bot seklinde sella
- Erken kapanmis lambdoid ve sagittal siitiirler
-Arasi ayrik, hipoplazik disler

-Makrosefali
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Vertebra grafilerinde:

-Alt torasik ve iist lomber vertebralarin korpuslarin 6n ve st yiizeylerde
hipoplazi, 6n arka ylizeylerde gagalagsma

-Hafif oval , yliksekligi azalmis ve diizlesmis vertebralar

-Kifoz, veya gibbus deformitesi

Uzun kemik grafilerinde:

-Dyafiz ve metafizlerde genisleme

-Metafizlerde diizensizlik

-Epifiz kalsifikasyonunda gecikme, uzun kemiklerde kisalma ve kalinlasma
Pelvis grafisinde:

-Asetabulumda silinme

-Koksa valga ( femur boynu ile saft1 arasindaki ag1 artmigtir)

-Iliyak kemikler yelken seklindedir(48).

Klinik degerlendirme ve radyolojik tetkikler ile MPS diisiiniilen hastada tani,
genellikle 16kosit i¢i olmak iizere spesifik enzim analizleri ile konur. Enzimatik tanisi
bu sekilde saglanamayan hastaliklarda deri fibroblast kiiltiirlerinden enzimatik tani

yapilabilir(49).

2.4.1 Hurler Sendromu (MPS TiP I):

Hurler sendromu alfa-L-iduronidaz aktivitesindeki eksiklige bagli olarak
olusur. Heparan siilfat, dermatan siilfat birikimi ile karakterizedir. Otozomal resesif
gecislidir. Hurler sendromu en agir klinik tablo gdstreren MPS’dur (49). Hurler
sendromu olan ¢ocuklar dogumda normalken, yagamlarinin 6-12’nci aylarinda yiiz
hatlarinin kabalagmasi ile tani konur. Diglerin ¢ikmasinda gecikme, dis etlerinde
hiperplazi, korneal bulaniklik, gérme kaybi, hepatosplenomegali, sagirlik gelisebilir.
Solunum yollarinda GAG ‘larin birikmesi sonucu nazal ve faringeal bdlgelerde
yumusak dokular kalinlagir. Bu nedenle {ist solunum yolu obstriiksiyon bulgulari
erken donemde sik gozlenir. Siirekli bir burun akintisi, giiriiltiilii nefes alma, uykuda
apne ataklari, korpulmonale gelisebilir. Obstruktif uyku apne sendromu gelisimi

nedeniyle operasyon gerekebilir. Bu ¢ocuklarda genellikle 2-5 yas arasinda koroner
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arterlerde  psddoateromatdz  lezyonlar, kalp  kapaklarinin  kalinlagmasi,
kardiyomiyopati ve konjestif kalp yetersizligi seklinde seyreden kardiyak tutulum
gozlenir. Koroner hastalifa bagli kardiyak iskemi ve enfarktiis gozlenebilir. Bir
yasindan kiigiik bazi bebeklerde akut kardiyomyopati goriilebilir. Prognoz, kardiyak
tutulumun siddetine baglidir. Gobek ve kasik fitiklarindan operasyon ve anestezi
alimi gerekebilir. Yasamin ilk yilindan sonra psikomotor gelisim duraklar ve giderek
geriler. 2-3 yaslarindan sonra biiyiime iyice yavaslar. Kemik gelisimi gecikir. ilk
yillarda gelisen gibbus deformitesi ve dorsolomber kifoz ilerleyici olabilir. Gogiis
kafesi esnekliginde azalma gelisir. Kafanin genisleyip alin bolgesinin 6ne ¢ikmasi ile
dolikosefali, meninklerin kalinlagmas1 ile hidrosefali gelisir. Kommiinikan
hidrosefaliye bagli intrakraniyal basing artis1 ve progresif ventrikiiler genisleme
goriiliir. Eklemlerde olusan sertlik ve kemik tutulumlar fiziksel aktiviteyi sinirlar.
Karpal tlinel sendromu ve penge el olusur. Odontoid ¢ikintida var olabilen
hipoplazi nedeniyle boynun fleksiyon ve ekstensiyonu sakincali olabilir. Hastalar
genelde 15 yasindan evvel kaybedilir. Solunum yolu enfeksiyonu, obstriiktif hava
yolu hastalig1 sik 6liim nedenleridir. Kardiyopulmoner tutulum nedeniyle daha erken
yaslarda kaybedilebilir(50). Hurler sendromu l6kosit ve deri fibroblast kiiltiirlerinde
alfa-L-iduronidaz aktivitesindeki diisiikligiin gosterilmesi ile tan1 kesinlesir. Preranal

tani, koriyon villus veya amniyon hiicre kiiltiirii 6rneklerinden yapilir(51).

2.4.2 Scheie Sendromu (MPS 1-S):

Scheie sendromu, alfa -L-iduronidaz aktivitesindeki eksiklige bagli, dermatan
stilfat depolanmasi ile gelisen otozomal resesif bir hastaliktir. MPS’ler iginde en hafif
klinik seyredenlerden biridir.

Tan1 genellikle 10-20 yas arasinda konur. Klinik bulgular genellikle 5
yasindan sonra baglar. Bu hastalarda genellikle zihinsel gelisim ve boy normaldir.
Klinik, yiliz hatlarinda hafif kabalasma, kornealarda bulaniklasma, el ve ayak
eklemlerinde hareket kisithligi ile baslar. Karpal tlinel sendromu, sagirlik, retina
dejenerasyonu ve glokom olusabilir. Bazi hastalarda uyku apnesine neden olan ve
trakeostomiye neden olabilen obstruktif hava yolu hastaligi goriilebilir. Hastalarin
bazilara aort valv replasmani gerekebilir. Yasam siireleri normale yakindir. Enzim

tedavisinden yarar goriir(52).
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2.4.3 Hurler-Scheie sendromu ( MPS I-H/ I-S) :

Hurler-Scheie sendromu, alfa-L-iduronidaz eksikligi sonucu olusur. Klinik
bulgular 2 yas civarinda baslar. Hurler ve scheie sendromlarina benzer klinik
bulgular sergilerler. Hastalar 30 lu yaslara ulasabilirler. Bu hastalar ge¢ baslangich
norolojik bulgular sergileyebilir. En 6nemli klinik bulgular ilerleyici eklem sertligi
ve yaygin dejeneratif kemik hastaligidir(53). L5/S1 spondilolistezis yaygindir,
cerrahi onarim gerektirir. Korneal bulaniklagsma retinal hastalikla birlikte olursa
gorme kaybi godzlenebilir. lerleyici kardiyak hastalik gelisebilir. Ust solunum
yollarinda obstruksiyon, sik akciger enfeksiyonlari, uyku apnesi gibi solunumsal
problemler goriilebilir. CPAP gerektiren uyku apneik bazi hastalara trakeostomi tek

alternatif olabilir. Enzim tedavisi vardir(54).

2.4.4 Hunter sendromu (MPS I1):

X’ e bagli Iduronat siilfataz eksikligi sonucu dermatan ve heparan siilfat
depolanmasi ile karakterizedir(55).

Hastalarin genellikle beklenen yasam siiresi 20-30 yildir. Hastaligin hafif tipi
klinikte Scheie ile karisabilir, zeka genellikle normaldir. Agir tipleri Hurler
sendromuna benzer ancak hastaligin seyri daha yavastir. Hastalarin kalgalarin dis
yiiziinde, sirt ve on kollarinda makiil, papiil tipinde fildisi renginde deri lezyonlari
vardir(56). Hava yolu tutulumu, isitme kaybi, karpal tiinel sendromu hem hafif hem
siddetli formda goriilir(57). Hastaligin tanist serum, lokosit ve fibroblast
kiiltiirlerinde idiironat siilfataz aktivitesinde eksikligin gosterilmesi ile konur. Enzim

tedavisi mevcuttur.

2.4.5 Sanflippo sendromu (MPS 111):

MPS III heparan siilfat yikimindaki yetersizlikten kaynaklanir. Dort alt tipi
vardir. Ortak O6zellikleri hafif somatik bulgularla birlikte yavas ilerleyen agir SSS
tutulumudur. Bu hastalar genelde MSS tutulumuna bagl ilerleyici psikomotor gerilik
gosterir.

Hastaligin erken donemlerinde yiizde kabalasma goriiliirken, norolojik
sorunlar genelde 2-4 yaslarinda belirir. ileri evrelerde ise Hurler sendromunun

klinigine benzer eklem sertlikleri, hepatosplenomegali, fitiklar goriiliir. Ayrica
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agrasif davraniglarla birlikte davranis degisiklikleri, gelisim geriligi, kaba sagc,
hirsutizm, uyku bozukluklar1 da sik karsilasilir. 6-10 yas civarinda uyku
bozukluklari, sinirli davranislar, kontrolsiiz hiperaktivite, yikici davraniglar gibi ciddi
norolojik ve davranigsal bozukluklar bir¢ok hastada goriiliir(58).

Yasam beklentisi 10- 20 yildir.Kalp tutulumu, korneal bulaniklik genelde
goriilmez.Enzim eksikligi 16kosit ve deri fibroblast kiiltiirlerinde gosterilir.Saparon

tedavisi vardir.

2.4.6 Morquio sendromu (MPS V) (MS)

Keratan siilfat ve kondroidin-6-siilfat depolanmasi ile karakterizedir.
Hastaligin iki formundan Tip A N-asetilgalaktozamin-6-siilfat siilfataz, tip B
betagalaktosidaz eksikligi ile olusur.Her iki tipde de major klinik bulgu iskelet
tutulumudur.Eklem laksisitesi ve boy kisalig1 yaklasik 1 yas civarinda belirmeye
baslar. Hepatosplenomegali, korneada bulaniklik goriilebilir. Diger klinik bulgular
pektus karinatus, eklemlerde genisleme, genu valgum, gévde ve boyunda kisalikdir.
Psikomotor gerilik goriilmez. Isitme kaybi nedenli isitme cihazi gerekebilir. Iskelet
tutulumuna sekonder kalp ve solunum sorunlari gelisebilir. Odontoid ¢ikintinin
hipoplazisine sekonder servikal myopati ve atlantoaksiyal subliiksasyon gelisebilir.
Isitme kayb1 nedeniyle isitme cihaz1 gerekebilir (59).

Hafif tip Morquio hastalarinda yasam siireleri normaldir. Agir tiplerinde 6-7
yaslarinda biliylime yavaslar ve hastalar 30-40 yaslarinda kalp ve solunum
problemleriyle kaybedilirler. Eriskinlerde enzim tedavisi vardir.

MS da submukozal ve kikirdak dokuda GAG depositleri birikimi, biiyiik dil
ve kisa ve anstabl boyunun birlikte goriilmesi farkli derecelerde zor hava yolu
goriilmesine neden olur. Aslinda MS zor havayolu ile 6zdeslesmistir. Bu durum

cerrahi ve anestezi dncesi pulmoner ve otolaringolojik degerlendirmeyi zorunlu kilar.

2.4.7 Maroteaux- Lamy sendromu (MPS VI):

Arilsiilfataz B eksikligi sonucu dermatan siilfat birikmesi ile karakterizedir.
Otozomal resesif gecislidir. Hastaligin hafif, intermedier ve agir formlar1 vardir.
Hastaligin hafif formu Scheie sendromuna benzer. Yalniz burada hastalar genelde

kisa boyludur. Agir formlarmin klinigi Hurler sendromuna benzer. Psikomotor
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gerilik yoktur. Hidrosefali ve kafai¢i basing artigi goriilebilir. Aortik ve mitral
tutulumu gelisebilir. Hastalar 30-40 yaslarina kadar yasayabilirler. Aril siilfataz B
eksikligi 16kosit ve deri fibroblast kiiltiirlerinde gosterilebilir. Enzim tedavisi vardir

(60).

2.4.8 Sly sendromu (Beta-glukronidaz eksikligi- MPS VI1I):

Otozomal resesif gecisli olan Sly sendromunda heparan siilfat, dermatan
siilfat, kondroitin-4-siilfat ve kondroitin-6-siilfat depolanir. MPS ‘lerin en seyrek
goriilen formudur. Klinik bulgular Hurler sendromuna benzer. Baz1 vakalarda mental
retardasyon goriilmeyebilir. Hastalik yenidogan doneminde hidrops fotalis ile ortaya

cikabilir. Enzim eksikligi 16kosit ve deri fibroblast kiiltiirlerinde gosterilebilir (61).

2.4.9 MPS Tip IX:

Bu tipde GAG’ larin lizozomal depolanmasi, bilateral nodiiler yumusak doku
periartikiiler kitleler, kisa boy, hafif dismorfik kraniyofasiyal &zellikler izlenir.
Eklem hareketleri ve zeka normaldir. Klinik belirtiler snovyal sivi ve kikirdakda

bulunan hyaliironanin yikilamamasi nedeniyle goriilebilir(62).

2.5.Mps’ li Hastalar ve Anestezisi:

MPS’ 1i hastalarda intralizozomal GAG birikimi hiicresel, vaskiiler, doku ve
organ disfonksiyonuna yol agarak, havayolu obstruksiyonlari ve restriktif pulmoner
hastaliklarin kardiyovaskuler problemlerle birlikte goriilme sikliginin artisina neden
olur. Bu durum ise yliksek anestezi riskinin bu hastalarda goriilme olasiliginin
artisina neden olur(63,64).

Bu hastalar anestezi 6ncesi dikkatli bir sekilde anestezi risk faktorleri
acisindan degerlendirilmeli, gerekirse pediatri, kardiyoloji, gégiis hastaliklar: gibi
boliimlerle konsiilte edilmelidir(65).

Tipik anestezi problemleri indiiksiyon veya ekstiibasyon sonrasi havayolu
obtruksiyonlari, entiibasyon zorluklari, entiibasyon basarisizliklari, acil trakeostomi
ihtiyaclari, kardiyovaskiiler ve servikal vertebra sorunlarini igerir(65).

MPS  hastalarinda  dalak/ karaciger biiylimelerinden kaynaklanan

diyafragmadaki yetersiz genislemeler, toraks iskelet anormallikleri ve/veya
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noromiiskiiler fonksiyonlardaki yetersizlik restriktif pulmoner hastaliga sebep
olabilir(66). MPS hastalarinda siklikla OSAS goriilmektedir ve siddetli OSAS
hikayesi olan hastalarin anestezi sirasinda havayolu acili yasama ihtimali
yiiksektir.(67, 68, 69). Ayrica bu hastalardaki restriktif pulmoner hastalik, OSAS,
korpulmonare ve hatta solunum yetmezligine neden olabilir (70).

MPS’nin tiim tiplerinde kardiyak belirti ve klinikler ortakdir(71). Genel
anestezi oncesi kardiyak risklerin belirlenmesi ve kardiyak konsiiltasyon sonuglariin
anestezist ve cerrahin ortak degerlendirmesi ¢ok Onemlidir(72). Genel
popiilasyondaki genel anestezi altindaki operasyon mortalitelerini etkileyen kardiyak
durumlar; énemli aritmiler, siddetli kapak hastaliklari, dekompanse kalp yetmezligi,
anstabil koroner sendromunu igermektedir(72). Ayn1 durumlar MPS’li hastalar i¢in
de gecerlidir ve kardiyak degerlendirme gerektirir(71).

MPS’ 1i hastalarin bir ¢ogunda kardiyak problem tespit edilmistir. Ayrica bu
hastalarda diyastolik disfonksiyon ve myokardiyal hipertofi gortilebilir. Bu durum ise
hastada voliim yiiklenmesine neden olabilir(73).

MPS hastalarinda goriilen laringse ulasilmasina engel olan laringofarinks ve
trakea dokusundaki kalinlagma ve sertlikler entiibasyon problemlerine neden olurlar.
Yasina uygun endotrakeal tiipden iki ya da iic numara kiiciik kafsiz yada bir numara
kiiciik kafl1 endotrakeal tlip kullanilabilir(70).Bu hastalarda ekstiibasyon problemleri
de goriilebilir.. Bu nedenle ekstiibasyon agamasinda tiim fiberoptik ekipmanlar1 hazir
bulunmalidir(65).

Ekstiibasyon tam olarak uyanmadan, yeterli solumadan, gii¢lii bir sekilde
oksiirmeden ve bilingli hareket etmeden gerceklestirilmemelidir(70). Hastalar
cerrahi bitiminden sonraki en erken dénemde ekstiibe olmalidir. Bu durum
entiibasyondan kaynaklanan havayolunda olusabilecek 6demi azaltmaya ve erken
norolojik degerlendirmeye izin verir(65).

Postoperatif donemde,  hastada olusabilecek komplikasyon, solunum
problemlerinin olabilecegi siiphesinde, hastanin yogun bakima transferi

diistiniilmelidir.
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3. MATERYAL VE METOD

GO 13/238-09 Etik kurul onayi alindiktan sonra 2005 ocak -2013 ocak
tarihleri arasinda Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Anesteziyoloji ve
Reanimasyon Anabilim Dali tarafindan Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi
Ameliyathanesinde ameliyata alinmig MPS’ lu hastalar retrospektif olarak incelendi.
23 hasta retrospektif olarak dosyadan tarandi. Her hastanin her ameliyati ayr1 bir
islem olarak degerlendirilip, herbir preoperatif anestezi kagidi i¢in ayr1 form tutulup
degerlendirildi. Boylelikle 35 cerrahi girisim degerlendirildi. Calisma siiresince
hastalarin demografik, metabolik, perioperatif ve anestezik verileri incelendi.
Demografik veriler, yas, cinsiyet, altta yatan respiratuar, kardiyak, norolojik, iskelet-
kas sistemi patolojileri’ alt basliklar1 altinda incelendi. Metabolik verilerinde
hastanin hangi MPS tipi olduguna bakildi. Perioperatif veriler, ‘islem tarihi, islem
tipi, acil veya elektif olmasi, islem sayisi, perioperatif komplikasyonlar’ olarak
incelendi. Anestezik veriler, ‘anestezi endikasyonu, preoperatif anestezi
degerlendirilmesi, zor entiilbasyona neden olabilecek fiziksel karakterlerin
degerlendirilmesi, mallampati degerlendirilmesi, istenen konsiiltasyon nedenleri ve
sonuclari, hava yolu degerlendirmesi, anestezi i¢in verilen ilag grubu, rejyonel
anestezi uygulanip uygulanmadigi, zor maske, zor entiibasyon olup olmadigi, entiibe
edilip edilmedigi, induksiyon sirasinda kullanilan spesifik anestezik havayolu
yontem veya cihazi, anestezi siiresi, basarisiz entiibasyon varligi, entiibasyon
basarisizligi sonrasi kullanilan havayolu aletleri, trakeotomi acilip acilmadigi,
intraoperatif ve postoperatif komplikasyonlar, hastanin postoperatif yogunbakim
gereksinimi olup olmadigi, postoperatif ¢ikarken entiibe olup olmadigi, c¢iktigi

tinitede olusan komplikasyonlar’ alt bagliklar1 ad1 altinda incelendi.
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4. BULGULAR

4.1 Demografik Veriler

Calismamizda 2005 ocak -2013 ocak tarihleri arasinda Hacettepe Universitesi
Ameliyathanesinde ameliyata alinmis MPS’li 23 ¢ocuk hasta retrospektif olarak
dosyadan tarandi. Hastalarin operasyondan oOnce degerlendirilen preoperatif
degerlendirme formlart ve ameliyat sirasinda doldurulan anestezi formlari her iglem
igin ayr1 ayr1 degerlendirilmistir ve her islem igin ayri form tutulmustur. Boylelikle
calismada 35 cerrahi islem degerlendirilmistir. Ik olarak ameliyata alinip anestezi
alan MPS’ li ¢cocuk hastalarin demografik ve klinik 6zellikleri incelenmistir.

Bu hastalardan en geng olan1 2+1/12 yasinda, en biiyiik olan1 15 yasindaydi.
Yas ortalamasi, 7,67+ 3,29 olarak hesaplanmistir. Erkek hastalar gogunluktadir. 23
hastanin 8(%35)’ 1 kadin, 15(% 65) 1 erkek hastadir.

Tablo 6’de calismaya dahil edilen, ameliyata alinip anestezi alan MPS’ li

cocuk hastalarinda sistem patolojilerinin hangi siklikta goriildiigii hesaplanmustir.

Tablo 6. Anestezi alan MPS’li ¢ocuk hastalarin klinik sistem patolojileri (n:35)

KLINIK SISTEM PATOLOJILERI n(%)
Respiratuar sistem 35(100)
Kardiyak sistem 35(100)
Norolojik sistem 25(71)
Iskelet-kas sistemi 35(100)
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Tablo 7°de calismaya dahil edilen, ameliyata alinip anestezi alan Mps’ li

cocuk hastalarin komorbid 6zellikleri ve sikligi goriilmektedir. MY ve/ veya TY

ameliyata alinip anestezi alan Mps’ li ¢ocuk hastalarda en sik goriilen kardiyak

anomalidir. 2. Siklikla AVP ve/ veya MVP goriilmiistiir. Calismaya dahil edilen iki

Hurler hastast da postoperatif donemde c¢iktigi iinitede kardiyopulmoner arrest

olmustur. Bu hastalardan birinde PHT ve kardiyomegali mevcut bulunmustur. Bizim

calismamizda anestezi alan MPS’ 1i gocuk hastalarda en sik goriilen solunum

problemi OSAS’ dir.

35 vakanin 21 inde (%60) OSAS goriilmiistiir.

Tum MPS

tiplerinde tespit edilen OSAS, en sik Tip VI’ da( Maroteaux-Lamy sendromu)(%2100)

gorilmiustir.

Tablo 7. Ameliyata alinip anestezi alan MPS’ li ¢ocuk hastalarin komorbid

ozellikleri(N: 35):

Vi
.. | In In v
Mps Fenotipi Hurler | Hunter | Sanflippo | Morquio Maroteaux- | Toplam
Lamy
Hasta Sayisi 2 1 4 6 10 23
Anestezi Sayis1 4 2 5 9 15 35
Osas 2 1 1 2 15 21
Kronik Solunum 2 5
Yetmezligi
Kifoz/ Skolyoz 2 8 13 23
Pektus karinatum/
Pektus 4 2 1 8 7 21
Ekskavatum
MY/ TY/ AY 4 1 5 7 15 32
AVP/ MVP 2 1 6 6 13 27
Kalp
Kapaklarinda 1 1 1 6 9
Kalinlasma
Tasikardi 1 1
Sag Ventrikiil 1 1
Hipertrofisi
DKMP 1 1
PHT 2 2
Kardiyomegali 2 2
Trakeal Stenoz 1 1
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4.2 Metabolik Veriler:

Tablo 8’de caligmaya dahil edilen, ameliyata alinip anestezi alan MPS’ li
¢ocuk hastalarin metabolik tipleri ve anestezi alma siklig1 gériilmektedir.
Ameliyata alinip anestezi alan MPS’ 1i ¢ocuk hastalarin en sik goriilen tipleri

Tip VI (Maroteux Lamy sendromu) ve Tip IVA (Morquio sendromu) dir.

Tablo 8. Ameliyata alinip anestezi alan MPS’ 1i ¢ocuk hastalarin metabolik
ozellikleri (n:23)

MPS TiPLERI n(%o)
Tip | (Hurlers.) 2(8.7)
Tip Il (Hunter s.) 1(4.3)
Tip A (Sanflippo s.) 1(4.3)
Tip 111B 2(8.7)
Tip HIC 1(4.3)
Tip IVA (Morquio s.) 6(26)
Tip VI (Maroteux Lamy s.) 10(43.4)
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4.3 Perioperatif Veriler

Tablo 9’da caligmaya dahil edilen, ameliyata alinip anestezi alan MPS’ li
cocuk hastalarin perioperatif 6zellikleri goriilmektedir. MPS’ 1i ¢ocuk hastalar en sik
Kulak Burun Bogaz cerrahisinde anestezi almistir. 35(% 100) cerrahi islem elektif
olmakla birlikte, acil olarak alman islem yoktur. ilk 24 saatle 7 giinliik siire olarak
kabul edilen perioperatif donemde, komplikasyonlar 9 (% 25.7) islemde
gorilmistiir. Bir islem geciren hasta sayis1 20( 57.1), iki islem gegiren hasta sayis1 9(
25.7), Gi¢ 1islem geciren hasta sayis1 5( 14.2), dort islem geciren hasta sayisi 1( 2.8)

bulunmustur.

Tablo 9. Ameliyata alinip anestezi alan MPS’ li gocuk hastalarin perioperatif
ozellikleri(n:35)

Islem tipi: n(%)
Kulak Burun Bogaz: 18(51.4)
Tonsillektomi+Adenoidektomi (Parasantez+ Bilateral Tiip tatbiki) 18
Dis islemleri: 2 (5.7)
Dis Dolgusu 2
Pediatrik cerrahi: 7 (20)
Bilateral ingiiinal herni onarimi1 (Umblikal herni onarimi gibi) 5
Laparatomi + (plastrone apendektomi+ umblikal herni ) 2
Ortopedi: 8(22.8)
Epifizyodez 1
Anterior gevsetme 1
Kifektomi+ Posterior Enstriimentasyon+ chevron osteotomisi 2
Bilateral karpal tiinel (+tiip takilmasi) 1
Oksipito servikal flizyon 1
Anterior fiizyon + strub greftleme 1
Korreksiyon Osteotomisi 1
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4.4. Anestezik Veriler

Tablo 10’da calismaya dahil edilen, ameliyata alinip anestezi alan MPS’ li
cocuk hastalarin perioperatif anestezik ozellikleri goriilmektedir. Vakalar genel
anestezi yontemiyle alinmistir. Rejyonel anestezi yontemi kullanilan vaka yoktur. 35
cerrahi islemden iki islemde LMA kullanilmistir. Bunlardan biri basarisiz
entiibasyon sonrasinda kullanilmistir. Bir hastada maske ile isleme baslanilip devam
edilmistir. Ilk entiibasyon girisimi 33 vakada yapilmistir. {lk girisimlerden 8 tanesi
fiberoptik entiibasyonla yapilmis olup, 8 i de basarili olmustur. Ilk girisimlerden 25
direk laringoskopi denemesinin ise 22’ si basarili olup, 3’ {i basarisiz olmustur.
Basarisiz olan vakalardan birinde LMA kullanilmis ve basarili olunmustur. Hurler
sendromu olan 1 vaka ise, 4 defa direk laringoskopi ile basarisiz entiibasyon
girisiminin ardindan fiberoptikle entiibasyon denenmistir. Bununla da basarili
olunamayip O2 saturasyonlarinin diigmesi lizerine hasta entiibe edilemeyip cerrahi
islem yapilamadan uyandirilmistir. Ayni hasta bir sonraki islem planinda da entiibe
edilemeyip, 02 saturasyonlarinin diismesi tizerine, acil trakeostomi agilmistir. Ve
postoperatif yogunbakima c¢ikarilmistir. Hasta komplikasyonsuz olarak servise
devredilmistir. Ancak hastanin servisde trakeotomi kaniilii degistirilirken, kaniiliin
trakea arka duvara dayanmasi {izerine hastada solunum arresti ve sonra kardiyak
arrest gelismesi iizerine hasta exitus kabul edilmistir. Bu hastanin OSAS, kronik
solunum yetmezligi, PHT, kardiyomegali gibi preoperatif tespit edilmis ve gerekli
konsiiltanlarla konsiilte edilmis, sistem patolojileri tespit edilmistir.

23 hastadan 2 hastaya postopoeratif donemde, serviste trakeostomi agilmistir.
Bunlardan biri Tip I, digeri Tip VI dir. Tip VI olan hastanin serviste solunum
sikintis1  olmasi iizerine, hasta yogun bakima sevk edilmistir. Burada nazal
fiberoptikle entiibasyon denenmis ve daha sonra trakeostomi acilmistir. Bu arada
hastane kokenli pndmoni 6n tanisi ile antibiyotik baslanmistir. Yogun bakimda takip
edilirken desaturasyonlar1 olmustur. Daha sonra servise devredilmistir.

Tip | olan hasta ise ikinci isleminden sonra servisde ekstiibe edildikten sonra,
hastaya trakeostomi ac¢ilmistir. Atesleri olmus ve antibiyotik baglanmistir. Daha
sonra hastanin trakeostomi kaniiliiniin kirilmasi iizerine hasta kardiyopulmoner arrest

ve eksitus olmustur.



Tablo 10. Ameliyata alinip anestezi alan MPS’li gocuk hastalarin anestezik

ozellikleri: Veriler n(%) seklinde verilmistir. (n:35)
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Anestezi siiresi (dakika) (ort£SD) (min-maks) 114 £ 56.28 (30-255)
Anestezi yontemi (Genel/ Rejyonel) 35(100)/ 0(0)
Zor maske 1(2.8)
Zor entiibasyon 21 (60)
Entiibe edilen 30 (85.7)
Ir}dﬁksiyon strasinda spesifik havayolu yontem/ 10(28.5)
cihazi kullanimi
Fiberoptik kullanimi 8(22.8)
LMA kullanim1 1(2.8)
Maske kullanimi (cerrahi siiresince) 1(2.8)
Basarisiz Entiibasyon 3(8.5)
Basquslz Entﬁbasy(in sonrasi kullanilan 3(8.5)
spesifik havayolu yontem/cihaz
Fiberoptik kullanimi 1(2.8)
Trakeostomi agilmasi( intraoperatif) 1(2.8)
LMA kullanim 1(2.8)
Postoperatif Trakeostomi agilmasi( servis/yogun bakim) 2(5.7)

4.4.1 Anestezik Veriler-11

Intraoperatif komplikasyon olarak 2 islemde desaturasyon goriilmiistiir.

Tablo 11. Ameliyata alinip anestezi alan MPS’ 1i ¢ocuk hastalarin anestezik

ozellikleri: (n=35)

VERILER n(%)
Intraoperatif komplikasyonlar 2(5.7)
Postoperatif ¢ikilan iinite
Servis 20(57)
Yogun Bakim 15(42.8)
Postoperatif Entiibe/Ekstiibe ¢ikis 8(22.8) / 22(62.8)
Postoperatif tiip exchanger ile yogun bakima transfer 1(2.8)
Entiibe edilemeyip islem yapilamayip uyandirilanlar 1(2.8)
Postoperatif Trakeostomi ile ¢ikis 1(2.8)
Postoperatif ¢iktig1 initede olusan komplikasyonlar 12(34.2)
Exitus 2(5.7)
Generalize ndbet 1(2.8)
Tasikardi 1(2.8)
Kanama(burunda) 1(2.8)
Enfeksiyon 4 (11.4)
Solunum sikintisi 2 (5.7)

Trakeostomi agilmasi

2(5.7)
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4.4.2. Anestezi Indiiksiyonunda Kullanilan Yéntem

Tablo 12’de ¢alismaya dahil edilen, ameliyata alinip anestezi alan MPS’ li
cocuk hastalarin anestezi indiisiyonunda kullanilan yontemde anestezik maddeler
gorilmektedir.

Indiiksiyonda en sik kullanilan ydntem intravendz anestezi ydntemi,
indiiksiyonda en sik kullanilan anestezik ila¢ propofol bulunmustur. Ayrica

indiiksiyonda sevofluran /oksijen ve sevofluran/ nitrézoksit kullanilmistir.

Tablo 12. Anestezi indiisiyonunda kullanilan yontem (n: 35)

Indiiksiyon n( %)
Inhalasyon 8(22)
Sevofluran /oksijen 5(14)
Sevofluran/ nitrozoksit 3(8)
Intravenéz 27(77)
Propofol 27(77)
Toplam 35
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4.5. Havayolu Problemleri

Tablo 13’de ¢alismaya dahil edilen, ameliyata alinip anestezi alan MPS’ li
cocuk hastalarin anestezi indiiksiyonunda, intraoperatif ve postoperatif olusan

havayolu problemleri goriilmektedir.

Tablo 13. Olusan havayolu problemleri (n=35)

Zorluklar n ( %)
Mallampati/Chormack derecenlendirme >2 10 (28.5)
Mallampati skoru kaydedilmemis olan 18 (51.4)
Indiiksiyonda desatiirasyon 2 (5.7)
Zor entiibasyon 21 (60)
Fiberoptik ile entiibe edilemeyen 1(2.8)
Basarisiz Entiibasyon 3(8)
Obstriiksiyon varligi 3(8)
Bronkospazm 2 (5.7)
Postoperatif gittigi tinitede trakeostomi agilmasi 2 (5.7)
Entiibe edilemeyip, uyandirilanlar 1(2.8)
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4.6 Kullanmilan Havayolu Teknikleri

Tablo 14°de ¢alismaya dahil edilen, ameliyata alinip anestezi alan MPS’ li
cocuk hastalarin anestezi indiiksiyonunda kullanilan farkli havayolu tekniklerinin
dagilimi gorilmektedir. 35 cerrahi islemden 2 islemde LMA kullanilmis. 1°i
basarisiz entiibasyon sonrasinda kullanilmigtir. Bir hastada maske ile isleme
baslanilip devam edilmistir. 33 entiibasyon girisiminin 8 tanesi elektif olarak
fiberoptikle yapilmistir. 25 direk laringoskopi denemesinin 22 si basarili olup 3’i
basarisiz olmustur. Basarisiz olan vakalardan birinde LMA kullanilmis, 1 vakada ise
trakeostomi ihtiyact olmasi iizerine acil trakeostomi agilmistir. Diger vakada ise
fiberoptikle entiilbasyon denenmis ancak basarili olunamamasi {izerine hasta

uyandirilmistir.

Tablo 14. Kullanilan hava yolu tekniklerinin dagilimi

Tiim Anesteziler (n:35)

Y '

\ LMA (n:1) HMaske ( n:l)\ ‘Ent'ubasyon girigimlert (n:33) ‘
Fiberoptik(n: 8) | Direk Laringoskopi (n:25) |
Bagarisiz (n:3) Basanli (n:22)

\Aci’l Trakeostomi ( n:1) ‘

‘ Fiberoptik (n: 1)* ‘ LMA (n:1)

*Fiberoptikle entiibasyon denenip basarisiz olundugu i¢in hasta uyandirilmistir.



4.7 Havayolu Yonetimi Ve Komplikasyonlar
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Tablo 15°de calismaya dahil edilen, ameliyata alinip anestezi alan MPS’ 1i

cocuk hastalarin tipleri, havayolu komplikasyonlar1 ve dagilimi goriilmektedir. Zor

entiibasyon en sik Tip I ve Tip II’ de goriilmiistiir. 2. Siklikla Tip VI, 3. siklikla ise

Tip IV’ de goriilmiistiir. En az siklikla Tip III’ de goriilmiistiir. Basarisiz entiibasyon

en stk Hurler sendromunda tespit edilmistir. Hurler sendromlu 1 hastanin her iki

islemi de basarisiz entiibasyonla sonuglanmistir.

Tablo 15. Havayolu yonetimi ve Komlikasyonlar (n:35)

. I- ] " v VI
MPS Fenotipi Hurler | Hunter | Sanflippo | Morquio | Maroteaux-Lamy Toplam
Hasta Sayis1 2 1 4 6 10 23
Anestezi Sayis1 | 4 2 5 9 15 35
Zor 4 2 1 3 11 21
entiibasyon*® %100 | %100 | % 20 % 33 % 73 % 60
Zor olmayan | , 0 4 6 4 14
entiibasyon
Bagarisiz 2 0 0 0 1 3
entiibasyon

* Zor entiibasyon; larinksin goriiniimiiniin zor olmasi (Cormach ve Lehane skorunun ii¢ veya daha
fazla olmasi), birgok entiibasyon girisiminin olmasi (iicden fazla) veya direkt laringoskop sonrasi
bagka ekipmanlara ihtiya¢ duyulmasi




4.8. Havayolu Problemleri Sikhginin Yasla Tliskisi
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Tablo 16°da ¢alismaya dahil edilen, ameliyata alinip anestezi alan MPS’ li

¢ocuk hastalarin havayolu problemlerinin ve sikligimin MPS tipi ve yasla iliskisi

gorilmektedir.

Tablo 16. Havayolu problemleri sikliginin yasla iligkisi

Ya Sendrom Hasta Anestezi Zor entiibasyon Hava yolu
S Sayist | Sayisi siklig problemleri*
0-2 yas Morquio 1 1
2-4 yas Hunter 1 2 2 1
Sanflippo 1
Maroteaux-
Lamy 1 1
>4 yas Hurler 2 4 4 5
Sanflippo 3 4
Morquio 5 8 4
Maroteaux-
Lamy 10 14 12 1

*Havayolu problemleri: Anestezi kaydindaki operasyon sirasinda veya ayilma odasindaki havayolu

yOnetimi sirasinda kargilailan tiim zorluklar; spazm gibi.
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5. TARTISMA

Bu calismada Ocak 2005 —Ocak 2013 tarihlerinde Hacettepe Universitesi
Ameliyathanesinde ameliyata alinmis MPS’ lu hastalarin anestezi riskleri, hastalara
uygulanan anestezi yontemleri ve olusan komplikasyonlarin degerlendirilmesi
amaglanmistir. Ayrica c¢alisma siiresince hastalarin - demografik, metabolik,
perioperatif ve anestezik verileri incelenmis olup, hangi MPS tipinde hangi anestezik
zorluklarin, acil havayolu girisimlerinin ve komplikasyonlarin daha sik goriildiigii
degerlendirilmistir.

MPS hastalar anestezi oncesi dikkatli bir sekilde anestezi risk faktorleri
acisindan degerlendirilmeli, gerekirse pediatri, kardiyoloji, gogiis hastaliklar1 gibi
boliimlerle konsiilte edilmelidir(65). Calismadaki hastalar pediatrik metabolizma,
kardiyoloji, ve gogiis hastaliklar1 bolimleri ile konsiilte edilmis, preoperatif
tedavileri uygulanmistir. Ayrica bu boliimlerin 6nerileri dikkate alinmustir.

Calismada 23 hasta, 35 cerrahi islemi anestezisi incelenmistir. Bu hastalarda
% 35 kardiyak, % 35 respiratuar, % 35 iskelet-kas, % 25 oraninda nérolojik sistem

patolojisi kaydedilmistir. En geng hasta 2 yasinda en biiyiigii 15 yasinda idi.

Respiratuar problemler:

Giagliani MPS hastalarinda restriktif pulmoner hastaliga rastlanildigini tespit
etmistir(66).

Ayrica siddetli OSAS hikayesi olan hastalarin anestezi sirasinda havayolu
acili yasama ihtimali yiiksek bulunmustur.(67). Leighton ve Semenza, MPS
hastalarin % 80’inden fazlasinda OSAS tespit etmislerdir(68-69).

Walker bu hastalarda restriktif pulmoner hastaligin, genelde havayolu
obstruksiyonu ile birlikte olmasindan bahseder ve bunun da hipoventilasyon,
hiperventilasyon, OSAS, korpulmonare ve hatta solunum yetmezligine neden
olabileceginden bahsetmistir(70).

Bizim calismamizda anestezi alan MPS’ 1i ¢ocuk hastalarda en sik goriilen
solunum problemi OSAS’ dir. % 60 goriilmiistiir. Calismamizda Hurler sendromu
olan 2 hastadan birinde OSAS, kronik solunum yetmezligi, PHT, korpulmonale
belirlenmistir. Preoperatif dosnemde BIPAP kullanan hasta gogiis FTR tedavisi de

almigtir.  Bu hastaya ilk isleminde basarisiz entlibasyon sonrasi fiberoptik ile
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entiibasyon denenmistir. Fiberoptikle de basarisizlik sonrasi, hasta cerrahi olmadan
uyandirilmistir.  Ayni1  hasta bir sonraki islemde entiibe edilemeyip O2
saturasyonlarmin diismesi iizerine, hastaya acil trakeostomi acilmistir. Ve yogun
bakima c¢ikarilmistir. Hasta komplikasyonsuz olarak servise devredilmistir. Ancak
hastanin servisde trakeotomi kaniilii degistirilirken, hasta solunum arresti ve sonra
kardiyak arrest gelismesi tizerine atropin, adrenalin ve resiisitasyona cevap
vermemesi lizerine exitus olmustur.

Bir baska Tip VI OSAS’ I1 hasataya preoperatif BIPAP onerilmistir. Hasta
kullanamamistir. Postoperatif donemde, yogunbakimda generalize ndbet gecirmis,
arter kataterizasyonu ile yakin takip ile daha sonra ekstiibe olmustur.

OSAS ve DKMP olan Tip VI olan bagka bir hastanin postoperatif donemde
serviste gelisen tasikardisine yonelik digoksin verilmistir.

Tip VI OSAS, solunum sikintisi, kardiyomegali olan bir hastanin
yogunbakimda solunum sikintisinin  artmasi {lizerine trakeostomi agilmis,
bradikardileri olmasi sebebiyle atropin verilmis, enfeksiyonuna yonelik antibiyotik
baslanmistir.

Walker Gogiis hastaliklar1 boliimii tarafindan preoperatif olarak respiratuar
fonksiyonlarin gdzden gegirmesinin yararindan bahsetmistir. Ozellikle preoperatif
donemde OSAS siddetinin saptanmasi ve altta yatan kronik bir enfeksiyonun veya
bronkospazmin tedavisi ¢ok 6nemlidir(65). Tedavi edilmemis OSAS olan MPS
hastalarinda ise kronik hipoksemiye bagli pulmoner hipertansiyon gelisme ihtimali
yiiksektir(67). Bu tip hastalarda kardiyak ejeksiyon fraksiyonunun siddetli
depresyonunda dopamin veya diger kardiyovaskiiler infiizyonlar kullanilmalidir.
Boyle riskli veya uzun siiren vakalarda kan basincinin intraarteriyal kaniil ile yakin

takibi de Onerilmektedir(65).

Kardiyak Riskler:

MPS’nin tiim tiplerinde kardiyak belirti ve klinikler ortak bulunmustur(71).
Genel anestezi Oncesi kardiyak risklerin belirlenmesi ve kardiyak konsiiltasyon
sonuclarinin  anestezist ve  cerrahin  ortak  degerlendirmesinin  Onemi

vurgulanmistir(72).
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Bizim c¢alismamizdaki tiim hastalar EKO ile degerlendirilmistir. Tiim
hastalarda (% 100), yani 23 hastanin 23’ tinde kardiyak bir bulgu saptanmistir

Geoff ve ark. bu tip 17 hastanin 16 adedinde (% 94) kardiyak problem tespit
etmistir(73).

MPS hastalarinda diyastolik disfonksiyon ve myokardiyal hipertofi
goriilebilir. Bu durum ise hastada volim yiiklenmesine neden olabilir. Bizim
calismamizda ise Tip VI- Maroteaux-Lamy sendromlu 1 hastada DKMP tespit
edilmistir. Bagka bir hastada ise sag ventrikiil hipertrofisi tespt edilmistir. Geoff ve
ark. calismasinda 17 hastadan 1 hastada DKMP tespit edilmistir(73).

MPS’li hastalarda goriilen en sik ortak kardiyak bulgu kapak hastaliklaridir.
GAG depolanmasina sekonder olusan progresif kapak kalinlasmas1 kapak
regiirjitasyonu ve/ veya stenoza neden olurlar. Ve en sik birlikte goriilen kapak
problemleri ise mitral ve aortik regiirjitasyondur(74).

Bizim g¢alismamizda en sik goriilen kapak hastaligi(% 88) oraninda mitral
yetmezliktir. 35 islemin 31’ inde tespit edilmistir. Ve en sik aort yetmezligi ile
birlikte saptanmistir. AVP ve/ veya MVP 27/ 35 (%100) vakada, MY ve/ veya TY ve
Iveya AY 32/35 (% 91) vakada saptanmistir. Kalp kapaklarinda kalinlagsma 9/ 35 (%
25) vakada tespit edilmistir.

Baska bir caligmada mitral kapak stenozu veya kalinlagsmast % 82, siddetli
mitral regiirjitasyon % 18, siddetli aortik reglrjitasyon % 6 oraninda
saptanmigtir(73).

MPS hastalarinda rutin olarak kapak hastaliklar1 siddetine bakilmalidir(75).
Siddetli aortik ve mitral stenozlar MPS olmayan hastalarda oldugu gibi, MPS

hastalar da operasyon sirasindaki mortalite riskini arttirirlar(72).

Indiiksiyon ve intraoperatif yonetim

Pek ¢ok organda ve dokuda progresif tutulum MPS 1i ¢ocuklarin siklikla
bir¢cok cerrahi prosediirlere maruz kalmasina neden olur. King ve ark., MPS li
¢ocuklarda mortalite oranlarint % 20’ lerde bildirmislerdir(76)

Bizim calismamizda en sik yapilan islem tipi  kulak burun bogaz

vakalaridir(n= 18, % 51.4). Ikinci en sik yapilan islem tipi ortopedi (n= 8, % 22.8),
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tictincti siklikla genel pediatrik cerrahi islemleri (n= 7, % 20), en az siklikla dis
islemleri(n= 2, % 5.7) rapor edilmistir.

Herrick ve ark. tarafindan, en sik kulak burun bogaz, ikinci en sik herni
onarimi islemleri, Frawley ve ark. tarafindan en sik kulak burun bogaz, ikinci en sik
plastik cerrahisi islemleri rapor edilmistir(77,73).

Normal zeka diizeyindeki ileri yas MPS 1i ¢ocuklarda lokal anestezi bir
alternatif gibi goriinse de, 6zellikle MPS 1i hastalarla tecriibe sahibi bir pediyatrik
anestezist tarafindan verilen genel anestezi tercih edilen yotemdir(63).

Bu galismada 35 islemde genel anestezi uygulanmistir. 27(% 77) islemde
intraven6z induksiyon, 8(% 22) islemde ise inhalasyon indiiksiyonu uygulanmuistir.
Intravendz induksiyonun hepsinde propofol kullanilmistir. 5( % 14) islemde
Sevofluran / oksijen, 3 (% 8) islemde Sevofluran/ nitrozoksit kullanilmistir.

Frawley ve ark., calismasinda vakalarin % 85.8” inde inhalasyon indiiksiyonu
kullanilmistir. % 79.4 sevofluran / oksijen, % 6.4 halotan / oksijen ile indiiksiyon
gerceklestirilmistir. Propofol ile indiiksiyon % 12 vakada kullanilmistir(73).

MPS hastalarinda zaman iginde anestezi indiiksiyonu i¢in farkli yontemler
kullanilmigtir. Kempthorne ve ark. tarafindan komplikasyonsuz olarak ketamin
kullanimi bildirilmistir(78). Halotan ile inhalasyon indiiksiyonunun pek ¢ok islemde
giivenle kullanimi bildirilmistir(78).

Inhale ya da intravendz sedasyon; stridor ve siddetli hipoksemiye neden
olabilir. Bu nedenle pek &nerilmez. Intravenéz damar yolu yerlestirene kadar
sedasyon i¢in nitroz oksit kullanilabilir. Midazolam ve fentanilin basarili
kullanimlar1 da mevcuttur. Ancak iki ila¢ da solunum depresyonuna neden olabilir.
Flumazenil veya naloksan ile gerektiginde ilag etkisi geri dondiiriilebilir. Ketamin ise
ciddi bir havayolu obstruksiyonu yapmadan fiberoptik entiibasyon sirasinda yiizeyel
bir anestezi saglayabilir(65).

Bizim g¢alismamizda premedikasyonla ilgili herhangi bir veri girilmemistir.
Premedikasyonla ilgili veriler rutin olarak anestezi formlarinda doldurulmamustir.

Calismamizda en geng hasta 2 yasinda, en biiyiigii 15 yasinda olan hastalarin
yas artis1 ile havayolu problemleri artis1 arasinda tam bir iligki gosterilememistir.

Ancak Tip VI hastalarinda yas artisi ile entiibasyon zorlugunda artig bulunmustur.
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Herrick ve ark., bu hastalik seyrindeki progresif artisa ragmen, yas artisi ile
hava yolu problemlerinin gériilme sikliginda bir artig saptamamiglardir(77). Frawley
zor entiibasyon siklig1 ile yas artis1 arasinda Onemli bir iliski oldugundan
bahsetmistir(73). Belani ise 23 ay ve 12 kilo iistiindekilerde zor entiibasyon goriilme
sikliginda artis tespit etmistir(80).

23 hasta, 35 islemden; Hurler sendromlu 1(% 2.8) islemde maske ile
ventilasyon zor ventilasyon olarak kayit edilmistir. 1(%2.8) islemde, cerrahiye maske
ventilasyonla baglanip islem boyunca maske ile devam edilmistir. 2(% 5.7) islemde
LMA kullanilmigtir. Bunlaradan biri basarisiz entiibasyon sonrasidir. 33(% 94.2)
entiibasyon girisiminin 8(%22.8) tanesi elektif olarak fiberoptikle yapilmistir.
25(%71.4) direk laringoskopi denemesinin 22(% 62.8) si basarili olup, 3(% 8.5)’i
basarisiz olmustur. Basarisiz olan vakalardan birinde (% 2.8) LMA kullanilmis, 1(%
2.8) vakada ise trakeostomi ihtiyaci olmasi lizerine acil trakeostomi agilmistir.
Basarisiz entiibasyon olan diger vakada ise fiberoptikle entiibasyon denenmis ancak
basarili olunamamasi iizerine hasta uyandirilmistir(Tablo 13). O donemde
videolaringoskop hastanemizde heniiz olmadigindan kullanilamamastir.

Onceki calismalarda %38- %77 oranlarinda endotrakeal tiip ile entiibasyon en
siklikla bagvurulan yontem olarak tespit edilmistir. Bu c¢alismalarda video
laringoskop gibi konvansiyonel laringoskoplar daha yeni kullanilmaya baslanmustir.
Supraglottik alet olarak sadece standart LMA kullanilmistir(80).  Walker ise
caligmasinda LMA’ nin hem primer havayolu aleti olarak kullanimi hem de
fiberoptik entiibasyonu sirasinda fiberoptik aletinin  havayolunda gegisini
kolaylagtirmasi acisindan MPS’ 1i c¢ocuklardaki yararliligindan bahsetmistir(65).
Baska bir calismasinda LMA kullanimi ile bir¢ok kisa islemi basarili olarak
yonettiklerinden bahsetmistir(70).

Bu tip hastalarin kisa vakalarinda entiibasyon ve ekstiibasyon zorluklarindan
kacinmak i¢in entiibasyon her zaman gerekli degildir. LMA gibi havayolu araglarida
kullanilabilir. Ayrica anatomik problemler ve sekresyon artislart yiiz maskesi
kullanimini zorlastirabilir(73).

Hastalarda zor entiibasyon riskinin olmasi1 MPS hastalarinin tipi ve siddeti ile
iliskilidir. Anestezi problemleri MPS IH, IHS, II, IV ve VI tip hastalarda daha sik

goriiliir.
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Calismamizdaki 35 islemden 21(% 60) islemde zor entiibasyon ve 3(% 33)
islemde basarisiz entiibasyon goriilmiistiir. Zor entiibasyon en sik Tip I(% 100) ve
Tip II(% 100) de tespit edilmistir. 2. Siklikla Tip VI-Maroteaux-Lamy’ de % 73
oraninda tespit edilmistir. Basarisiz entiibasyon 2(%8.6) hastada goriilmiistiir. Bu
hastalardan biri Tipl- Hurler sendromu digeri TipVI-Maroteaux-Lamy sendromu
olarak saptanmistir. Hurler sendromlu hastaya basarisiz entiibasyon girisimi ardindan
fiberoptikle entiibasyon denenmistir. Bununla da basarili olunamayip 02
saturasyonlarmin diismesi {lizerine hasta entiibe edilemeyip uyandirilmistir. Aym
hasta birsonraki islem planinda entiibe edilemeyip O2 saturasyonlarinin diismesi
lizerine, hastaya acil trakeostomi agilmustir.

Benzer bir ¢alismada, MPS Tip II hastalarin % 72, MPS I hastalarin % 40,
MPS Tip VI'larin % 56 hastasinda zor entiibasyon goriilmiistir. MPS I hastalarda
basarisiz entiibasyon goriilme insidansi % 29 bulunmustur(73). Bu c¢alismadaki zor
entiibasyonun goriilme sikliginin hasta tipine gore siralamasi, bizim c¢aligmamizla
benzerdir. Ancak bu c¢alismada zor entiilbasyon gorilme sikligi daha az
goriilmektedir. Bu durum hasta sayimizin az olmasindan kaynaklanmis olabilir.

MPS hastalarinda goriilen trakeal entiibasyon problemleri genelde laringse
ulagilmasina engel olan laringofarinks ve trakea dokusundaki kalinlasma ve
sertliklerden kaynaklanir. Genelde yasina uygun endotrakeal tiipden iki ya da {i¢
numara kiigiik kafsiz yada bir numara kiiciik kafli endotrakeal tiipiin kullanilmasi
uygun secenektir.

Uygun tiipiin se¢imi entiibasyonda oldugu kadar ekstiibasyon problemlerini
onlemek icin de 6nemlidir(70). Ekstiibasyon sonrasi bronkospazm riskini azaltmak
icin ekstiibasyon i¢in hazirliklarda; intraoperatif steroidlerin kullanimi, tiim
kasgevseticileri geri dondiirmek i¢in gerekli ilaglar ve nazofaringeal airway’ ler
olmalidir. Ozellikle MPS 1, II, VI hastalarinda ekstiibasyon problemleri goriilebilir.
Ozellikle bu hastalar tekrar reentiibe olabilirler. Bu nedenle ekstiibasyon asamasinda
tim fiberoptik ekipmanlari hazir bulunmali. Ayrica riskli hastalarda trakeostomi
malzemelerinin kolay ulagilabilir olmasi gereklidir. Reentiibasyona izin veren
endotrakeal tiipden yerlestirilen tiip degistiricileri de Kkullanilabilir(65). Bizim 1

islemimizde tiip degistiricileri kullanilmistir.
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Postoperatif bakim ve komplikasyonlar:

Walker hastalarin cerrahi bitiminden sonraki en erken donemde ekstiibe
olmasi gerekliliginden bahseder. Bu durum entiibasyondan kaynaklanan havayolunda
olusabilecek 6demi azaltir 65).

Kumar ve ark., preoperatif obstruktif apne ile ekstiilbasyon sonrasi
obstriiksiyon arasinda ciddi bir iliski oldugunu belirtmislerdir(81). MPS’li ¢ocuklar
postoperatif déonemde pulmoner 6dem gelisimine yatkindirlar(70). Bu yiizden bu
cocuklarin postoperatif donemde derlenmesi ve takibi ¢ok siki takip edilmelidir.

Calismamizda 12(%34.2) islem sonrasi, ¢iktigi iinitede komplikasyon
goriilmistiir. Generalize nobet(%2.8), tasikardi (%2.8), burun kanamasi(% 2.8),
enfeksiyon(%11.4), solunum sikintist  (%5.7), trakeostomi acilmasi(%5.7),
exitus(%5.7) gorilmistiir. Bu hastalardan ikisi postoperatif takip edildigi tinitede
kardiyopulmoner arrest ve eksitus olmustur.Her iki hasta da Hurler sendromu idi.

Hurler sendromu olan 1 vaka ise, basarisiz entiibasyon girisiminin ardindan
fiberoptikle entiibasyon denenmis, O2 saturasyonlarinin diismesi {izerine hasta
entlibe edilemeyip cerrahi islem yapilamadan uyandirilmistir. Ayni hasta bir sonraki
islem planinda entiilbe edilemeyip, hastaya acil trakeostomi ag¢ilmistir. Ve
postoperatif yogun bakima ¢ikarilmistir. Hasta komplikasyonsuz olarak servise
devredilmistir. Ancak hastanin servisde trakeotomi kaniilii degistirilirken, kaniiliin
trakea arka duvara dayanmasi lizerine hastada solunum arresti ve sonra kardiyak
arrest gelismesi lizerine hasta olarak exitus olmustur. Bu hastanin OSAS, kronik
solunum yetmezligi, PHT, kardiyomegali gibi preoperatif tespit edilmis ve gerekli
konstiltanlarla konstilte edilmis sistem patolojileri tespit edilmistir.

Serviste trakeostomi agilan diger vaka Tip VI dir. Tip VI olan hastaya serviste
solunum sikintis1 olmasi iizerine trakeotomi acilmistir. Hastaya hastane kokenli
pndomoni tanist konmustur. Daha sonra servise devredilmistir.

Tip I olan hasta ise ikinci isleminden sonra serviste ekstiibe edildikten sonra,
hastaya trakeostomi ac¢ilmistir. Atesleri olmus ve antibiyotik baslanmistir. Daha
sonra hastanin trakeostomi kaniiliiniin kirilmasi {izerine hasta kardiyopulmoner arrest
ve eksitus olmustur.

Hurler sendromlu c¢ocuklarla ilgili basarisiz entiibasyon veya basarisiz

trakeostomiden Oliimler ve postoperatif respiratuar arrest vakalari bildirilmistir(82).
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Makroglossi, tonsiller hipertrofi, hareket kisitlayan kisa boyun, anstabil
atlantoaksiyel eklem, temporomandibular eklemlerin ankilozu, trakeal kikirdaklarin
infiltrasyonu gibi bir¢ok patolojinin bu hastalarda bir arada olmasi, yukar1 havayolu
obstruksiyonlar1 ve zor havayoluna neden olur. Bu tip hastalarin anestezisi sirasinda,
zor havayolu i¢in hazirliklar ameliyat odasinda hazir bulunmalidir. Ayrica pediyatrik
trakeostomi i¢in tecriibeli bir cerrahin da ameliyat odasinda bulunulmasi tercih edilir.

Hurler sendromu vakalarinda rejyonel anestezi uygulamalar1 da bildirilmistir.
Literatiirde; entiibe edilemeyip sedasyonla spinal anestezi uygulanmis Hurler
sendromlu bir hastadan bahsedilmistir. Bagka bir c¢alismada epidural anestezi
uygulanmis ancak basarili olunamamistir(83,84). Ayrica 2 yasinda bir kiz ¢ocuguna
propofol inflizyonu ile birlikte basarili bir kaudal anestezi uygulamasi mevcuttur.
Calismamizda bu hastalarda rejyonel anestezi uygulanmasina dair bir veriye
rastlanmamuistir.

Benzer ¢alismada, % 3.5 hava yolu obstriiksiyonu, % 5 desatiirasyon, % 2.8
postekstiibasyon stridor, % 0.9 uzamis hipoventilasyon, %0.9 supraventrikiiler
tagikardi tespit edilmistir.Ayrica postoperatif donemde% 5.7 basarisiz ekstiibasyon
ve trakeostomi mevcut bulunmustur.

Entlibe edilememe, ventile edilememeden dolayr 6liim (85), intraoperatif
kardiyak arrest(86), postobstriiktif pulmoner 6dem(70), aritmi(87) gibi MPS i
cocuklarda anestezi verilirken kaydedilmistir.

Postoperatif donemde, hastada olusabilecek komplikasyon, ekstiibe
edilememe veya ekstiilbasyon sonrasi solunum problemlerinin olabilecegi
siiphesinde, hastanin yogun bakima transferi diisiiniilmelidir. Bu sebeple MPS li
cocuklarin intraoperatif ve postoperatif doneminin tecriibeli personelle yonetimi

onemlidir. Ve gerekli ekipmanlara ulagim kolay olmalidir.
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6. SONUC

MPS hastalarinda preoperatif donemde iyi bir degerlendirme yapilmasi
gereklidir. Preoperatif olarak basta gogiis hastaliklar1 ve kardiyoloji olmak tizere
gerekli boliimlerce konsiilte edilmelidir. Ciinkii tiim hastalarimizda en stk OSAS
olmak tiizere solunum problemleri ve en stk MY olan kapak hastaliklar1 olmak iizere
kardiyak problemler saptanmustir.

Calismamizda Hurler sendromlu iki hasta postoperatif donemde
kardiyopulmoner arrest olmustur. Kronik solunum yetmezligi ve kalp/ kapak
problemleri olan MPS’ 1i hastalarda perioperatif mortalite riskinin arttig1 tespit
edilmistir. Bu nedenle 6zellikle Hurler sendromu olmak iizere tim MPS’li hastalarin
preoperatif donemde Kkardiyak ve respiratuar problemleri iyi degerlendirilip
tedavilerinin eksiksiz yapilmasi gereklidir.

En sik Tip I ve Tip II de olmak tizere % 60 islemde zor entiibasyon, Tip I ve
TipVI olmak iizere 2 hastada basarisiz entiibasyon goriilmiistiir. Ayrica 3 hastaya
trakeostomi acilmasi, ve 2 hastanin exitus olmasi; MPS hastalarinin ayrintili bir
havayolu muayenesi yapilmasinin ne kadar gerekli oldugunu gostermistir.

Hastalarin yas artis1 ile havayolu problemleri artis1 arasinda tam bir iligki
gosterilememistir. Ancak Tip VI hastalarinda yas artis1 ile entiibasyon zorlugunda
artis bulunmustur. Yine de bu hastalarin yas artis1 ile komorbiditelerinin artmasini
gdz Onilinde bulundurursak, anestezi yonetiminde yasin da gbz Onilinde
bulundurulmasi gereklidir.

Postoperatif takip edilen iinitede en sik Solunum sikintisi ve trakeostomi
acilmasi gibi solunumsal problemler tespit edilmesi bu hastalarin postoperatif
donemde gerekirse yogun bakim {initelerinde 6zellikle havayolu olmak iizere tiim
sistemler yakin takip altinda olmalidir. Olas1 reentiibasyon gibi solunum
problemlerine karsi acil trakeostomi setini de igeren tiim havayolu ekipmanlarinin
kolay ulasilabilir yerde hazir bulunmasi gereklidir.

MPS‘li ¢ocuklarin anestezik yaklagimi multidisipliner o6zellik gosterir.
Hastaligin patofizyolojisinin bilinmesi bu tip hastalara yaklasgimi kolaylastirarak
perioperatif morbiditeyi azaltir. Calismada MPS’li ¢ocuklarda ileri havayolu
geregleri ile perioperatif anestezi yonetiminin dikkatli ve tecriibeli bir ekiple

yonetilmesi gerektigi goriilmiistiir.
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