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OZET

Marfan sendromlu hastada anestezi yaklasimi: Olgu sunumu

Marfan sendromu bag dokunun kalitimsal bir hastaligidir. Marfan sendromunda anestezi, olasi kalp kapak hastaliklari, torasik aort anevriz-
masl ve eklem hipermotilitesi nedeniyle 6zellik gosterir. Marfan Sendromlu olgularin preoperatif degerlendirilmeleri sirasinda hastaliga ait
komplikasyonlar agisindan dikkatli olunmalidir. Anestezi esnasinda olusabilecek hipertansiyon veya hipotansiyondan kacinilmalidir. Aort
diseksiyonundan korunmak icin secilecek olan anestezi teknigi myokard kontraktilitesini azaltmamali ve ani kontraktilite artislarina neden
olmamalidir. Pulmoner tutuluma bagli erken yaslarda amfizem, akcigerde kistik genislemeler ve spontan pnomotoraks gorulebilir. 10
yasinda Marfan sendromlu bilateral lens siiblliiksasyonu nedeniyle operasyonu planlanlanmakta olan hasta enfektif endokardit proflak-
sisini takiben ameliyathaneye alindi. Anestezi indiiksiyonunda tiyopental ve fentanil uygulanan hastanin endotrakeal entiibasyonu icin
vekironyum secildi ve laringoskopi eklem liksasyonuna neden olmayacak sekilde gerceklestirilip anestezi esnasinda hemodinamik sta-
bilite sagland.

Bu yazinin amaci Marfan sendromlu hastalarin ameliyat sirasi ve sonrasindaki anestezi yonetimini tartismakeir.

Anahtar kelimeler: anestezi, genel anestezi, okller marfan sendromu anestezi, preoperatif hazirlik
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ABSTRACT

Anesthetic management in Marfan’s syndrome: case report

Marfan syndrome is a heritable disorder of the connective tissue. Management of anesthesia for Marfan’s syndrome has specific precau-
tions for valvular diseases, thoracic aortic aneurysm and skeletal joint laxity. Patients with Marfan’s syndrome must be carefully assessed
preoperatively for specific complications. Perioperative hypertension and hypotension must be avoided. Patients may have significant pul-
monary problems including restriction of lung function due to pectus excavatum or kyphoscoliosis, intrinsic pulmonary involvement with
emphysema, bronchogenic cysts and "honeycomb lung" that lead to spontaneous pneumothorax.

The anesthetic technique chosen should not decrease myocardial contractility and should avoid sudden increases in contractility, in order
to minimize the risk of aortic dissection or rupture. A 10-year-old child with Marfan’s syndrome was planned to undergo surgery for repair
of bilateral subluxation of lenses. Following prophylaxis for infective endocarditis, thiopental and fentanyl was administered for anesthe-
sia induction and vecuronium was used for endotracheal intubation. Laryngoscopy was made carefully as not to cause joint dislocation.

Haemodynamic stability was assessed during anesthesia.

The aim of this report is to discuss anesthetic management in Marfan’s syndrome and specific complications that could be seen during

and following the operation.
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GIRIS

arfan sendromu generalize bag dokusu defekti ile

karakterize otozomal dominant kaliim gosteren
bir hastaliktir. Marfan sendromunda anestezi, olasi kalp
kapak hastaliklar, torasik aort anevrizmasi ve eklem hi-
permotilitesi nedeniyle dzellik gosterir (1). Aortik halka-
nin genislemesine bagl aort yetmezIigi; carpinti, dispne,
anjinal agn gibi semptomlara neden olabilirken pulmo-
ner arterlerin etkilendigi durumlarda kalp yetmezIigi ge-
lisebilir. Erken yasta gortlebilen amfizem, akcigerde kis-
tik genislemeler ve spontan pnomotoraks sik¢a rastla-
nan pulmoner tutulum ornekleridir. Ayrica iskelet siste-
minin etkilendigi durumlarda pektus ekskavatus ve ki-
foskolyoz gorulebildigi gibi ¢cene ekleminin etkilenmesi-
ne bagl olarak eklem cikiklarl olabilir (2). Gozde lens
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subluksasyonu ve retinal patolojiler olabilir (1).

Marfan sendromlu hastaya anestezik yaklasim 0zel-
lik arzeder. BliyUk damarlarda elastik liflerin olmayisi ne-
deniyle anestezi esnasinda olusabilecek hipertansiyon
veya hipotansiyondan basta aort olmak Uzere tum kar-
diovaskduler sistem etkilenir (3).

Marfan sendromlu hastalar, kardiyak ve oftalmik
operasyonlara alinabilecegi gibi dogum ve acil durumlar-
da da anestezi almak durumda kalabilirler. Biz de az sa-
yida olmayan bu hastalardaki anestezik yaklasimi bir ol-
gu nedeniyle sunmak ve literatur bilgileri 1s18Inda tartis-
may1 amacladik.

OLGU

Bilateral sublukse lens nedeniyle operasyonu planla-
nan 10 yasindaki kiz ¢cocugunun yapilan preoperatif de-
gerlendirilmesinde, hastaya ait patolojik bir ozellik ve
gecirilmis operasyon yoktu. Aile sorgulamasinda baska
hastaliga rastlanmadi. Yapilan fizik muayenesinde, 28 kg
ve 125 cm boyundaki hastamizin alt ve Ust ekstremite-
leri uzun, kalpte dinlemekle mitral odaginda 3%6° sisto-
lik ejeksiyon uftrimd mevcut idi. Diger sistem muaye-
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nelerinde patolojik 6zellik saptanmadi. Ekokardiyografi-
sinde, mitral valv prolapsusu (MVP) + mitral yetmezlik
(MY) + aort kokunde dilatasyon tespit edildi. Laboratuar
degerlerinde 6zellik bulunmayan hastamiza preoperatif
vizitte enfektif endokardit profilaksisi onerildi. Operas-
yon oncesinde ampisillin + gentamisin ile yapilan antibi-
yotik profilaksisini ve 6 saat aclik siresini takiben pre-
medikasyon uygulanmadan hasta ameliyat masasina
alindi. Elektrokardiyografi (EKG), non invaziv kan basinci
ve Sp02 monitorizasyonu yapildi. intraven0z (iv) tiyopen-
tal (0.7 mg/kg) ve fentanil (1 mcg/kg) ile 0.1 mg/kg veku-
ronyum ile indiksiyonu takiben ozenli laringoskopi ile
entibasyon gerceklestirildi. Anestezi idamesi havayolu
basinclarinin monitorize edilebildigi mekanik ventilator
ile %1-2 sevofluran ve %40-60 02-NO2 ile saglandi. Alt-
misbes dakika siiren operasyon boyunca hemodinamik
degerler ve oksijen saturasyonu stabil seyretti, ilave kas
gevsetici ve iv anestezik ajan uygulanmadi. Operasyon-
da sol lens subluksasyonu duzeltildi. Operasyonun biti-
minde kas gevseticinin etkisi geri dondurilerek spontan
solunum saglandiktan sonra yumusak ekstiibasyon ile
anestezi sonlandirildl. Postoperatif derlenme odasinda
takip edilen hastamiz, postoperatif komplikasyon gelis-
meden ilgili servise gonderildi.

Ayni hasta, 10 gun sonra diger tarafta mevcut olan
lens subluksasyonu icin tekrar operasyona alindi. Ope-
rasyon oncesinde fizik muayene ve bazi laboratuar tet-
kikleri tekrarlanan hastamizda ilave patolojik bir duruma
rastlanmadi. Operasyon oOncesinde premedikasyon icin
midazolam (0.15 mg/kg) uygulandi. Ameliyathanede
EKG, noninvaziv kan basinci ve Sp02 monitdrizasyonunu
takiben anestezi indiksiyonunda yine tiyopental (0.7
mg/kg), fentanil (1 mcg/kg) uygulandi ve kas gevsetici
olarak 0.1 mg/kg vekironyum kullanildi. Laringoskopi is-
lemi olusabilecek temporomandibular eklem liksasyo-
nundan korunacak sekilde dikkatlice yapilip entiibasyon
gerceklestirildi. Anestezi idamesinde %40-60 02-NO2
icinde %1-2 sevofluran kullanildi. Altmis dakika suren bu
ikinci operasyonda hastamiza intraokuler lens yerlestiril-
di ve operasyon suresince 5 dk araliklarla ve kan basin-
a +%10 degisiklik gosterdigi durumlarda daha sik yapi-
lan ol¢cumlerle hemodinamik degerler ve oksijen satu-
rasyonu izlendi. Kan basinc degerleri dogrultusunda se-
vofluran konsantrasyonu ayarlanarak hemodinamisi sa-
bit tutuldu. Operasyon tamamlanmasini takiben Kkas
gevsetici blogun etkisi geri donduruldukten sonra ekstu-
basyon, spontan solunum mevcudiyeti sonrasinda yapil-
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di. Postoperatif olarak agr sikayeti olan hastamiza do-
lantin (0.5 mg/kg) intravendz yoldan uygulandi ve komp-
likasyon olmaksizin hastamiz ilgili servise teslim edildi.
Operasyonu takiben 5. giinde hasta sifa ile taburcu edil-
di.

TARTISMA

Marfan sendromunda, araknodaktili, eklem hipermo-
tilitesi, lens subluksasyonu, mitral valv prolapsusu, mit-
ral valv prolapsusuna bagl sistolik ejeksiyon Gfirimu
tani koydurucu belirtilerdir. Yaygin bag dokusu hastaligi
olup, otozomal dominant yolla gecer. Biyuk damarlarda
elastik liflerin olmayisi en onemli ozelliktir (1,3). Aortik
halkanin genislemesi ile agir aort yetmezligine ait belir-
tiler (tasikardi, dispne, ortopne, paroksismal dispne, asiri
terleme) gorulur. Miyokard hipertrofisi, anjinal agri, daha
ileri yaslarda kalp yetmezligi, pulmoner 6dem gelisir (3).
Diger kalp kapaklari ve pulmoner arterler de etkilenir.
Aortada fuziform genislemeler olabilecegi gibi dissekan
anevrizma da gelisebilir.

iskelet sistemindeki gelisme bozuklugu sonucu eks-
tremiteler ve parmaklar uzundur. Kostalarin asiri buyu-
mesi ile pektus ekskavatus veya toraks deformiteleri, ki-
foskolyoz gelisir. Cene eklemi dahil bircok eklemde ¢I-
kiklar olabilir. Spinal kanal genislemistir. Damak yUksek-
tir, cilt hiperelastik olmasina karsin dayaniksizdir ve cer-
rahi yara yavas iyilesir (3).

Erken yaslarda amfizem gelisimiyle akciger grafisinde
bal petegi gorunimu veren Kistik olusumlar izlenebilir.
Marfan sendromlu hastalarda spontan pnomotoraks ge-
lismesi nadir degildir (4,5).

Hastalar operasyon oncesi aort anevrizmasl, aortik
regurjitasyon, kalp yetmezIigi ve aritmi nedeniyle deger-
lendirilmeli, kapak hastaligl varsa bakteriel endokardit
proflaksisi yapiimalidir (3). Preanestetik degerlendirmede
ekokardiyografinin bulunmasi, ozellikle aort kokudnun
¢apinin belirlenmesinde 6nem tasimaktadir.

Anestezi teknigi hipertansiyonu onlemeye yonelik ol-
malidir. Cinkl zaten zayif olan arter duvarinda dissekan
anevrizma gelisebilir. Miyokardin 02 tiketimi artarak
miyokardda iskemiye veya yetmezlige neden olabilir.
Koroner perflizyonu bozacagindan hipotansiyondan ka-
¢inilmalidir. Girisimler hassasca yapilmali, entiibasyon si-
rasinda temporomandibular eklemin asir traksiyonun-
dan kacinilmaldir.

Eklem yaralanmalari ve dislokasyonlarindan korun-
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mak i¢in uygun pozisyon verilmeli, ekstremiteler destek-
lenmelidir. Prognatizm ve yuksek damak islemi ggclesti-
rebilir. Pozitif basin¢h ventilasyon pnomotoraksa neden
olabilir (2,4).

Verghese (5) 13 Marfan sendromlu hastayi incelemis;
1 hastada intraoperatif, 1 hastada erken postoperatif
0lim, 1 hastada postoperatif komplikasyon gelistigini ra-
por etmis ve yuksek mortalite ve morbidite bildirmistir.
Kardiyovaskuler komplikasyonlar erken mortalitenin
%90'Indan sorumludur (6). Yeterli ve dikkatli bir deger-
lendirme sendroma bagli problemleri onleyebilir.

Marfan sendromlu olgularin %86’sinda patolojik eko-
kardiyografi bulgusu saptanmaktadir. Bu hastalarda aort
kokinde genisleme %84, MVP'u %59, MY %25, aort yet-
mezligi %7 ve triklspit yetmezligi %7 oranlarinda tespit
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durum arzediyordu.
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muna egslik eden patolojiler ve olusabilecek komplikas-
yonlar anestezi uygulamasi sirasinda dikkatle izlenmeli
ve gerekli Onlemler alinmalidir.

4. Rigante D, Segni G, Bush A. persistant spontaneous pneumotorax in
an adolescent with Marfan’s syndrome and pulmonary bullous
dysplasia. Respiration 2001; 68: 621-624.

5. Verghese C. Anesthesia in Marfan’s syndrome. Anesthesia 1984; 39:
917-922.

6. Figueiredo S, Martins E, Lima MR, Alvares S. Cardiovascular manifes-
tations in Marfan’s syndrome. Rev Port Cardiol 2001; 20: 1203-1218.

116 Bakirkdy Tip Dergisi, Cilt 1, Say1 3, 2005 / Medical Journal of Bakirkéy, Volume 1, Number 3, 2005



