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ÖZ

Miyotonik distrofi, miyotonik sendromlar içinde en sık karşılaşılandır. İskelet ve düz kaslarda 
anormalliklerle birlikte kardiyak, gastrointestinal ve endokrin sistemle ilgili sorunlar içerir. 
Myotonik distrofilerde, kas güçsüzlüğü, solunumsal ve kardiyak fonksiyonların etkilenmesi, 
malign hipertermi ve rabdomiyoliz gibi potansiyel perioperatif komplikasyonlar görülebilmesi 
nedeniyle anestezi yönetimi önemlidir. Bu sunumda travma sonrası gelişen femur fraktürü nede-
niyle ameliyat planlanan miyotonik distrofi tanısı olan bir hastada uyguladığımız spinal anestezi 
deneyimimiz literatür bilgileri ışığında sunulmaktadır. 
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ABSTRACT

Myotonic dystrophy is the most frequently encountered entity among myotonic syndromes. 
Patients suffer from cardiac, gastrointestinal and endocrine system- related problems as well as 
skeletal and smooth muscle abnormalities. Anesthesia management of patients with myotonic 
dystrophies is important because of muscle weakness, impairment of respiratory and cardiac 
functions, and potential perioperative complications such as malignant hyperthermia and rhab-
domyolysis. In this case report, our experience with spinal anesthesia in a patient with myotonic 
dystrophy planned for operation due to post-traumatic development of femur fracture is pre-
sented in the light of current literature.
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ted as E-poster (P-424)). 

GİRİŞ

İlk kez 1909 yılında Steinert tarafından tanımlanmış 
olan miyotonik distrofi (MD), otozomal dominant 
geçiş gösteren bir kas hastalığıdır (1). Genellikle hasta-
lar yaşamlarının 2-4. dekatları arasında tanı alır. 
Kardiyomiyopati, testiküler atrofi, frontal kellik, kata-
rakt, entelektüel ve emosyonel anormallikler görülür 
(2). 50-60 yaşlarında ölüm sıktır. Erken yaşta ortaya 
çıkan miyotoni, geç dönemde atrofiye dönüşmekte-
dir. Glukoz metabolizmasında önemli yeri olan iskelet 

kasının atrofisine bağlı insülin direnci ve obezite sık-
tır, ayrıca hipogonadizm, testosteron ve büyüme 
hormonu seviyesinde düzensizlikler de görülebilir (3). 

Bu hastalarda anestezi yönetimindeki zorluklar, pre-
operatif değerlendirmeden postoperatif döneme 
kadar dikkat gerektirir. Hipotermi, postoperatif titre-
me ve elektriksel stimülasyon miyotonik kontraksi-
yonları tetikleyebilir. Genel anestezide kullanılan 
sedatif, analjezik, kas gevşeticiler, termal ve mekanik 
uyarılar kardiyak ve pulmoner fonksiyonları bozabilir. 
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Postoperatif dönemde, solunum kaslarında güçsüz-
lüğe neden olarak mekanik ventilatörden ayrılmayı 
geciktirebilir (3).

Bu olgu sunumunda, travma sonrası gelişen femur 
fraktürü nedeniyle ameliyat planlanan MD tanısı 
olan bir hastada uyguladığımız spinal anestezi dene-
yimimizi paylaşmayı amaçladık.

OLGU SUNUMU

Olgumuzda belirtilen hastanın klinik durumunun 
bilimsel bir dergide paylaşılacağı ile ilgili onam hasta-
dan ve yakınından alınmıştır. Ortopedi kliniği tarafın-
dan kalça artroplastisi planlanan 44 yaşında, 58 kg 
ağırlığında erkek hasta, preoperatif değerlendirme 
için anestezi polikliniğine geldi. Dört yıldır MD nede-
niyle takip edildiği ve ameliyat öyküsü olmadığı öğre-
nilen hasta, ASA II olarak değerlendirildi. Hastanın 
şuuru açık, oryante ve koopere idi. Fizik muayenede 
frontal kellik, dört ekstremitede (4/5) motor güçsüz-
lük ve derin tendon reflekslerinde azalma mevcuttu. 
İki yıldır antidepresan (Sertralin) kullanımı olan has-
tanın 6 ay önce sigara içmeyi bıraktığı öğrenildi. 
Laboratuvar değerlendirme sonuçları normal sınırlar 
içinde idi. Boyun hareket kısıtlılığı olmayan hastanın 
mallampatisi II olarak değerlendirildi. Ekokardiyogra-
fide ejeksiyon fraksiyonu %45 ve hafif-orta sol vent-
rikül hipertrofisi mevcuttu. Hasta preoperatif olarak 
kardiyoloji, nöroloji ve psikiyatri klinikleri tarafından 
değerlendirildi. Nöroloji kliniğinin önerileri ve posto-
peratif gelişebilecek olası komplikasyonlar göz önün-
de bulundurularak hastaya rejyonal anestezi planlan-
dı. Premedikasyon salonunda 18G branül ile sol el 
sırtından damar yolu açılan hastaya önceden vücut 
sıcaklığına kadar ısıtılmış Ringer laktat saatte 10 mL 
kg-1 hızı ile başlandı. Hastaya premedikasyon uygu-
lanmadı. Ameliyat odasında noninvazif kan basıncı 
(NKB), elektrokardiyografi (EKG) (DII-V5), periferik 
oksijen saturasyonu (SpO2) ve vücut sıcaklığı monitö-
rize edildi ve 5 dk aralıklarla NKB ölçümleri kaydedil-
di. Hemodinamik açıdan stabil olan hastaya oturur 
pozisyon verildi. L4-5 aralığından 25G atravmatik 
spinal iğne ile girildi. Serbest BOS akışı görüldükten 
sonra 15 mg %0.5 hiperbarik bupivakain intratekal 
alana verildi. İşlem sonrası supin pozisyon verildi. 
Kardiyoloji konsültasyonu önerisi ile idrar çıkışı takibi 
amacıyla idrar sondası takıldı. Orta aksiller hat üze-
rinde pinprick testi ile duyusal blok seviyesi T8 oldu-

ğunda sağ lateral pozisyon verildi ve ameliyat başla-
dı. Maske ile oksijen desteği sağlanan hastanın SpO2 
değerleri %96-98 arası seyretti. Hipotermiyi önlemek 
için, aktif ısıtma yöntemlerinden sıcak hava üfleme 
sistemi kullanıldı. Sedasyon 2 mg intravenöz (iv) 
midazolam ile sağlandı. İlk 15 dk boyunca ölçülen 
ortalama arter basınçları düşük (50-55 mmHg) seyre-
den hastanın olgu boyunca vital bulguları stabildi ve 
herhangi bir müdahale yapılmadı. Yetmiş beş dk 
süren ameliyat boyunca ek sorun yaşanmadı. 
Derlenme odasına alınan hastanın NKB: 115/61 
mmHg, kalp tepe atımı: 68 atım dk-1, vücut sıcaklığı 
37°C ve SpO2 (oda havasında) %96 idi. Postoperatif 
derlenme odasında sorunsuz olarak 40 dk takip edi-
len hastanın postoperatif 4. saat takibinde motor ve 
duyusal bloğun tamamen kalktığı gözlendi. 
Postoperatif ağrı, serviste ilk 24 saat içinde yapılan 
nonsteroid antienflamatuvar ilaçlar (diklofenak sod-
yum 75 mg iv) ile kontrol altına alındı. Nörolojik 
değerlendirmesinde ek patoloji saptanmayan ve cer-
rahi komplikasyon gelişmeyen hasta 6. gün taburcu 
edildi.

TARTIŞMA

MD hastalarında, mevcut kas güçsüzlüğü kardiyak ve 
solunum sorunları nedeniyle anestezi yönetimi güç-
tür. Hasta ve yakınları preoperatif değerlendirme 
sonrası olası komplikasyonlar hakkında bilgilendiril-
melidir. Anestezik ilaçlar, hipotermi, cerrahi stimü-
lasyon, elektrokoterizasyon ve kan kaybı gibi neden-
ler kas güçsüzlüğünün artmasına neden olurken, 
nondepolarizan kas gevşeticilerin antagonizmasında 
kullanılan antikolinesteraz ilaçlar ve opioidler de 
miyotonik krize neden olur (4). Miyotoni gerçekleş-
mesi durumunda kas gevşeticilerin, rejyonal aneste-
zi yöntemlerinin veya periferik sinir bloklarının bu 
durumu geri döndürmeyeceği bilinmelidir (5). 
Ekspiratuvar kas zayıflığının neden olduğu yetersiz 
öksürük ve atelektazi, inspiratuvar kas zayıflığının 
neden olduğu zayıf inspiratuvar kapasite, alveoler 
hipoventilasyon önemli pulmoner sorunlardır. Kronik 
hiperkapni ile sonuçlanan karbondioksite ventilatu-
var yanıtın azalması yaygın bir kinik durumdur (6). 
Kardiyomiyopati ve ani ölüm ile sonuçlanabilen dis-
ritmi (taşiaritmiler, atrioventriküler iletim blokları) 
riski yüksek olduğundan intravenöz ve inhalasyon 
ajanları dikkatli kullanılmalıdır (7,8). Preoperatif 
dönemde opioidler ile premedikasyondan kaçınıl-
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malıdır (6). Postoperatif dönemde ise opioid kullanı-
mı kısıtlanmalı ve multimodal ağrı yönetimi tercih 
edilmelidir (6). Biz bu bilgiler ışığında preoperatif 
dönemde anksiyete gözlenmeyen hastaya premedi-
kasyon uygulamadık. Ameliyat süresince vital bulgu-
ları stabil seyreden hastada gelişen kısa süreli hafif 
hipotansiyona disritmi gelişme olasılığını göz önün-
de bulundurarak vazopressör bir ajanla müdahale 
etmedik. İntraoperatif sedasyon ile hastanın cerrahi 
stresini azaltmayı hedefledik. Perioperatif dönemde 
hipotermi ve iatrojenik hipertermiden kaçındık. 
Postoperatif dönemde hastanın ağrı yönetiminde 
nonsteroid antienflamatuvar ajanları tercih ettik; 
hastanın ek analjezik gereksinimi olmadığı için ek bir 
ajan uygulamadık.

Rejyonal anestezi sonrası sempatik blokajın neden 
olduğu hipotansiyonu engellemek için hastalara peri-
operatif dönemde uygun hidrasyon sağlanmalıdır (9). 
Hastamıza preoperatif dönemde hidrasyon başladık; 
idrar çıkışı takibi eşliğinde ameliyat boyunca devam 
ettik. 

Kas iskelet sistemi konjenital anomalisi olan pek çok 
hastalıkta malign hipertermi (MH) görülme olasılığı 
yüksektir. MH duyarlılığını belirlemek için kas biyop-
sisi yapılabilirse de bu yaklaşım her hasta için pratik 
değildir. Bu nedenle yatkınlığı olanlarda MH’i tetikle-
diği kabul edilen anestezik ilaçlardan (halojenli vola-
til anestezikler, depolarizan kas gevşeticiler) kaçınıl-
malı ve rejyonal anestezi teknikleri kullanılmalı, genel 
anestezi uygulanacak ise total intravenöz anestezi 
yöntemi tercih edilmelidir (10). 

Nöroloji uzmanı tarafından yapılan postoperatif 
değerlendirmede mevcut kas hastalığı nedeniyle 
mobilizasyonun yakın takibi yönünde öneride bulu-
nulmuş, bu süre içinde hastanın hospitalizasyonuna 
devam edilmiştir. Taburculuk kararı nöroloji önerileri 
ve postoperatif cerrahi takip sonrası ek komplikasyon 
olasılığı minimalize edildikten sonra ortopedi uzmanı 
tarafından verilmiştir.

Kirpi ve ark. (11) MD tanısı olan 2 hastaya uyguladıkla-
rı spinal anestezi deneyimlerini paylaşmış ve gelişe-
bilecek perioperatif komplikasyonlar düşünüldüğün-
de rejyonal anestezinin ilk tercih olarak seçilmesi 
gerektiğini bildirmişlerdir. Literatürde rejyonal anes-
tezinin MD tanılı hastalarda güvenli olduğunu bildi-

ren başka yayımlar da mevcuttur (3,12). Biz de olgu-
muzda rejyonal anestezinin güvenli ve doyurucu 
sonuçlar verdiğini gördük.

Sonuç olarak, MD tanısı ile takip edilen hastalarda 
preoperatif değerlendirme ve hazırlık sonrası uygula-
nan rejyonal anestezinin intraoperatif ve erken pos-
toperatif dönemde gelişebilecek komplikasyonlar 
açısından güvenli olduğu düşünüyoruz. 
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