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Olgu Sunumu

Marfan Sendromunda Torakoabdominal Aort
Anevrizma Onarimi: Anestezi Yaklasimi
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OZET

Marfan Sendromu, iskelet, kardiyovaskiiler, solunum
ve okiiler sistemleri tutan, bag dokunun otozomal do-
minant gegis gosteren bir hastaligidir. Marfan Send-
romunda, aortik diseksiyon ve riiptiire neden olan
proksimal aortamn ilerleyici dilatasyonu hastaligin en
tehlikeli komplikasyonudur. Marfan Sendromu ender
goriilen bir sendrom olmakla birlikte, kalp ve aort pa-
tolojilerinden bagka nedenlerle de acil veya elektif ko-
sullarda anesteziyologlarin karsisina ¢ikabilmektedir.
Gii¢ endotrakeal entiibasyon ve eklem dislokasyonlar
olasihgr da akdda tutulmalidir. Makalemizde, elektif
sartlarda torakoabdominal aort anevrizma ameliyat
uygulanan Marfan Sendromlu bir olguda anestezi yo-
netimimizi sunmayt amagladik.

Anahtar kelimeler: Marfan sendromu,
torakoabdominal anevrizma,
genel anestezi

SUMMARY

Anesthesia Management of a Thoracoabdominal Aortic
Aneurysms in Marfan Syndrome

Marfan Syndrome is an autosomal dominant connective
tissue disorder effecting skeletal, cardiovascular, respi-
ratory and ocular systems. The most serious complica-
tion of Marfan Syndrome is progressive dilatation of
aorta which resulting in aortic dissection and rupture.
Although this syndrome is rare, it can be encountered
in elective and emergency cases other than cardiac and
aortic pathologies. Difficult endotracheal intubation
and joint dislocations must be considered in these cases.
In this case report we aimed to present our anesthetic
approach for an elective thoracoabdominal aneurysm
operation in a patient with Marfan Syndrome.

Key words: Marfan syndrome, thoracoabdominal
aneurysm, general anesthesia

GIRIS

Marfan Sendromu kardiyovaskiiler, iskelet ve okiiler
sistemleri tutan bag dokunun, otozomal dominant ge-
cisli, 9800 dogumda 1 goriilen bir hastaligidir. Etiyo-
lojide baslica etken fibrillin sentezinin bozulmasidir.
Multisistemik tutulum gostermesine karsin en onemli
bulgular1 kardiyovaskiiler sisteme ait olanlardir 4.
Aort ve kalp kapakgiklarimi destekleyen dokularin
anormal olmasi aortik dilatasyon ve kapak yetmez-
likleriyle sonuclanabilir. Hastalik tipik olarak proksi-
mal aortada ilerleyici genigslemeye ve buna sekonder
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gelisen disseksiyon ve riiptiir nedeniyle ani 6liimlere
neden olur. Aort anevrizmasi ve beklenmeyen anev-
rizma riiptiirii, bu sendromun 6nemini artiran, yasa-
mu1 tehdit edici bilesenidir @. Bunlarin yani sira eglik
eden amfizem, spontan pndmotoraks gibi solunumsal;
pektus ekskavatus, skolyoz, mandibular ve diger ek-
lemlerin luksasyonu gibi iskelet sistemi sorunlari da
dikkate alindiginda, Marfan Sendromu anesteziyolog
icin 6nem arz eden ciddi bir hastaliktir.

Makalemizde, aile oykiisii olan, Marfan Sendromu
tanis1 almig elektif sartlarda torakoabdominal anev-
rizma operasyonu uygulanan olgumuzda anestezi
yonetimimizi sunmay1 ve literatiir 1s1¢1nda tartismay1
amacladik.

OLGU

Otuz yedi yasinda, 168 cm boyunda, 63 kg agirligin-
da kadn olgu, daha once ablasinda Marfan Sendro-
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mu tespit edilip aile taramasi yapildiginda Marfan
Sendromu (MS) teshisi alarak takibe alinmisti. Kalp
cerrahisi konseyinde mevcut torakoabdominal aort
anevrizmasinda biiyiime olmas: nedeniyle ameliyati
planlandi. On yildir karin agrist ve ¢arpint1 yakinma-
lar1 olan olgunun 6zgecmisinde sezaryen ameliyati,
antidepresan ve antihipertansif ila¢ kullanimi digin-
da ozellik yoktu. Aile sorgulamasinda nedeni bilin-
meyen erken oliimler oldugu, kiz kardesinin MS’ye
bagli torakoabdominal aorta replasmani gecirdigi
O0grenildi. Olgunun ekstremiteleri normalden uzun
olup kifoskolyozu, eklem hipermobilitesi ve kemik
deformiteleri mevcuttu. Yiiksek damak saptanmayan,
prognatizmi olan olgunun agiz ag¢ikligr normaldi ve
bu bulgularla “Mallampati I”” olarak degerlendirildi.
Laboratuvar bulgulari, solunum sesleri, akciger gra-
fisi ve solunum fonksiyon testleri normaldi. Elekt-
rokardiyografide (EKG) normal siniis ritmi mevcut
olup, ekokardiyografide ejeksiyon fraksiyonu %
60 ve kapak fonksiyonlari normaldi. Tomografide
aortada diyafragma seviyesinden baglayip iliak ar-
terlere kadar devam eden, en genis yerinde 48 mm
capta anevrizmatik dilatasyon mevcuttu. Olguya
ameliyattan onceki gece 10 mg oral diazepam (Di-
azem, Deva), ameliyat sabaht 3 mg intravenoz (iv)
midazolam (Dormicum, Roche) premedikasyonu ve-
rildi. Ameliyat odasina alinan olguya 12 derivasyonlu
EKG, periferik oksijen satiirasyonu monitorizasyonu
(SpO,) uygulandi. Lokal anesteziyle sag radial arter
kaniile edilerek invaziv arter kan basinci (AKB) mo-
nitorizasyonu yapildi. Anestezi indiiksiyonu 0,1 mg
kg midazolam, 0.1 mg kg! vekuronyum (Norcuron,
Organon) ve 20 ug kg fentanil (Fentanyl, Meditera)
ile yapildi. Olgunun anevrizmasi diyafragma seviye-
sinden baglamaktaydi ve olguda, supradiyafragmatik
eksplorasyon planlandig: icin tek akciger ventilasyo-
nu yapilmasina karar verildi. Tek akciger ventilasyo-
nu planlandigt icin ¢ift limenli endobrongiyal tiip ile
sorunsuz olarak entiibe edildi. Entiibasyon sonrasinda
solunum parametreleri FiO, % 50 - % 60, tidal vo-
liim 8-10 mL kg™, solunum frekanst 12-14 soluk dk!
olacak sekilde ayarlandi. Solunum parametreleri ope-
rasyon siiresince ve tek akciger ventilasyonu sirasin-
da end-tidal CO,, SpO, ve arter kan gazi takiplerine
gore hipoksi, hiperkarbi ve asidoza izin verilmeyecek
sekilde diizenlendi. Sag v. jugularis internadan 7.5 F
santral kateter, sol v. jugularis internadan 8.5 F ka-
teter ve ameliyat planinda yer alan distal perfiizyon
yeterliligini monitorize etmek icin sag femoral arter
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kateteri yerlestirildi. Santral vendz basing (SVB) ve
femoral arter basinglar1 monitorize edildi. Nazogast-
rik sonda, nazofarengeal 1s1 probu ve mesane sondasi
takilarak, kismi sag lateral dekiibit pozisyonu verildi.
Anestezi idamesinde, % 1-2 sevofluran (Sevorane,
Abbott), % 50 - % 60 oksijen-hava karigimi, iv 0.1-
0.25 ug kg' dk! remifentanil infiizyonu, aralikli 0.5
mg kg! vekuronyum kullanildi.

Diyafragma seviyesinden baglayip iliak arterlere dek
uzanan anevrizma eksplorasyonu ve rezeksiyonunu
sirasinda tek akciger ventilasyonuna gecildi. Cerra-
hi onarim, distal organ perfiizyonunu korumak icin
asamal1 kros-klemp teknigi ve distal femoro-femoral
perfiizyon yapilarak gerceklestirildi. Aort replasma-
nina baglanmadan 6nce tam doz heparinizasyon (300
IU kg') yapilarak femoro-femoral perfiizyona geg¢il-
di. Proksimal aortada ve sag kalpte normal arteryel ve
vendz dolum basinglari idame ettirilirken, distal aor-
tada arteryel basimci > 60 mmHg seviyesinde tutmak
icin 1000-1500 mL dk-'ile femoro-femoral perfiizyon
uygulandi. Bobrekler, renal arterlerden hipotermik
koruyucu soliisyon (100 mL dk' +4 °C Ringer laktat,
12 gr L' mannitol 3 dk.; 30 dk. araliklarla yinelene-
rek) ile perfiize edildi. Total distal perfiizyon siiresi
144 dk., aortik kros-klemp stiresi 80 dk. idi. Diiirez
icin ayrica 80 mg furosemid (Lasix, Sanofi Aventis)
uygulandi. Kan kayiplarini minimalize etmek icin
ototransfiizyondan (Dideco Electa No:BO17148110)
faydalanildi. SVB 6-10 mmHg olacak sekilde sivi
infiizyonu, hematokrit % 25-27 olacak sekilde erit-
rosit transfiizyonu yapildi. Ameliyat siiresince 30
dk. araliklarla AKG takibi ile hipoksi ve asidoza izin
verilmedi. Aort klempinin kaldirilmasiyla olusabile-
cek asidozun engellenmesi icin klemp siiresince %
8.4 sodyum bikarbonat 0.05 mEq kg'dk! infiizyon
seklinde uygulandi. On saat siiren ameliyat sirasinda,
3000 mL kristaloid, 2000 mL kolloid, 4 iinite eritrosit
ve ototransfiizyondan kazanilan kan kullanildi. Ame-
liyat sonunda 3 iinite taze kan ve 4 iinite taze donmusg
plazma infiizyonu yapildi. Supin pozisyona ¢evrilen
hasta standart tek liimenli endotrakeal tiip ile reen-
tiibe edilerek kardiyovaskiiler cerrahi yogun bakim
iinitesine (KVC-YBU) gotiiriildii. Hemodinamik ve
cerrahi ac¢idan stabil seyreden olgu, remifentanil in-
flizyonu asamal1 azaltilarak 10. saatte ekstiibe edildi.
Ekstiibasyon sonrasi analjezi i¢in hasta kontrollii int-
ravendz analjezi yontemi kullanildi (Tablo 1). iki giin
KVC-YBU, ii¢ giin servis takibi sonrasi olgu, néro-
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Tablo 1. Marfan Sendromlu torakoabdominal aort anevrizma
ameliyatlarinda anestezi yonetimi.

Hedef Miidahale

Cerrahi saha eksplorasyonu Tek akciger ventilasyonu
Antikoagiilasyon Anfraksiyone heparin (300IU kg')
Viseral organ korunmast ~ Asamali kros-klemp

Distal femoro-femoral perfiizyon

Renal arterlerin hipotermik soliisyon
ile perfiizyonu

Furosemid
Kanama Ototransfiizyon

Intraoperatif yonetim Arter kan gazi (hipoksi, asidoz, he-

matokrit) takibi
Sivi idamesi (SVB 6-10 mm Hg)
Kan transfiizyonu

Vazopressor ve/veya inotrop kulla-
nimi

Bikarbonat infiizyonu

Peroperatif analjezi Remifentanil infiizyonu (ekstiibasyo-

na kadar)

Hasta kontrollii intraventz analjezi

SVB: Santral venoz basing

lojik defisit ve viseral organ malperfiizyonu olmadan
sorunsuz taburcu edildi.

TARTISMA

Marfan Sendromunda, araknodaktili, uzun orantisiz
boy, eklem hipermobilitesi, lens subluksasyonu ve mit-
ral kapak prolapsusu gibi bulgular tan1 koydurucudur.
Prognatizm ve yiiksek damak nedeniyle gii¢ entiibas-
yona hazirlikli olunmasi gerektigi, temporomandibular
eklem ve diger eklemlerin dislokasyon riski nedeniyle
islemlerin dikkatli ve nazik yapilmasi gerektigi bildiril-
mistir . Yeniaras ve ark. © Mallampati skoru grade
IV olan MS’li bir olguda gii¢ entiibasyon icin hazirlikli
olunmasi gerektigine dikkat ¢ekmigtir. Olgumuz Mal-
lampati I idi, fakat Marfanoid yiiz sekli ve prognatizm
nedeniyle gii¢ entiibasyon hazirlig1 yapildi. Entiibas-
yonda sorun yasanmadi.

Marfan Sendromlu olgularda akciger tutulumuyla er-
ken yaglarda amfizem ve restriktif akciger harabiyeti

geligebilir. Spontan ve pozitif basin¢li ventilasyon si-
rasinda pnomotoraks izlenebilir “9. Bu nedenle tek
akciger ventilasyonu gerektiren operasyonlarda, akci-
ger tutulumu daha fazla onem kazanmaktadir. Bizim
olgumuzda da, anevrizma eksplorasyonu i¢in sol akci-
gerin izole edilmesi gerekti ve bu nedenle tek akciger
ventilasyonu uygulandi. Bu olgularda tek akciger ven-
tilasyonu i¢in endobronsiyal ¢ift liimenli tiip ve brong
blokerleri kullanilabilir. Olgumuzda endobronsiyal ¢ift
liimenli tiip kullanarak sol akcigeri izole ettik. Olgu-
muzda, ameliyat siiresince olabildigince ¢ift akciger
ventilasyonu yapilmasina dzen gosterildi. Olgumuzda
akciger tutulumu yoktu ve ameliyat 6ncesi yapilan so-
lunum fonksiyon testleri normaldi. Tek akciger venti-
lasyonunda sorun yaganmadi.

Bu olgularda anestezi ajan1 se¢iminde iistiinliik gos-
teren bir yontem tanimlanmamugtir . Genel anestezi
indiiksiyonunun yavas ve kontrollii bir sekilde ya-
pilmasi, indiiksiyon ve idamede, arteryel duvar ge-
rilimini arttirarak anevrizma riiptiiriine neden olacak
hipertansiyona, miyokard iskemisine neden olacak
tagikardi ve hipotansiyona izin vermeden optimum
organ perfiizyon basincinin korunmasinin énemi vur-
gulanmustir ?. Yiiksek doz opioid indiiksiyonu tek-
nigiyle hemodinamik degisikliklerin en aza indirile-
bilecegi, laringoskopinin neden olabilecegi olumsuz
hemodinamik yanitin vazodilatatdr veya beta-blokor
ajanlar kullanilarak engellenebilecegi de Snerilmek-
tedir. Bu olguda da genel anestezi indiiksiyonunda
opioid anestezi indiiksiyon teknigini kullanildi ve
hemodinamik sorun yagsanmadi. Ameliyat sirasinda
kullanilan remifentanil infiizyonunu KVC-YBU’nde
agsamal1 olarak azaltilarak uyanma ve ekstiibasyon
siirecinin ani kan basinct ve kalp atim hizi1 artis1 gibi
istenmeyen hemodinamik yanitlart engellendi.

Torakoabdominal aort onarimlarinda multiorgan yet-
mezlikleri ve inme en ¢ok goriilen komplikasyon-
lardir ®. Kros-klemp yerine ve siiresine gore, distal
organlarda ve spinal korda iskemi geligebilmektedir.
Spinal kord iskemiye en duyarli organdir ve iskemik
hasar, paraparezi veya parapleji ile sonuglanabilmek-
tedir. Spinal kord disfonksiyonunu 6nleyen tam etkili
ve giivenli bir koruma yonteminin varlifindan soz
etmek olast degildir. Spinal kordu besleyen ve ge-
nellikle torakal 8-12 seviyesinden ciktigi belirtilen
Adamkiewicz arterini icine alan yiiksek kros-klemp
seviyesinde serebrospinal basing drenaji yapilarak
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spinal kord perfiizyonunun korunabilecegi bildiril-
mistir 8. Olgumuzda aort kros-klempi torakal 12
seviyesinin altinda oldugundan ve interkostal arterler
seviyesinde bir iglem yapilmadigindan, spinal drenaj
yontemi uygulanmadi. Distal femoro-femoral per-
flizyon, agamal1 aort kros-klemp yontemiyle medulla
spinalis ve viseral organlarin korunmasi saglandi.

Marfan Sendromlu torakoabdominal aort anevriz-
masi olan olgularin cerrahi siirecinde, hemodinamik
stabilitenin saglanmas1 anestezi yonetimi acisindan
sorun olusturabilir. Bu olgularda klempin proksimal
seviyelere yakin yerlestirilmesi ve klemp siiresinin
uzamasi nedeniyle sistemik vaskiiler direng artar ve
kardiyak debi azalir 1 ve kanama gibi nedenlerle
olusabilecek metabolik asidoz bikarbonat infiizyo-
nu yapilarak diizeltilebilir (Tablo 1). Hemodinamik
stabilite saglanmasi igin vazopresor ve/veya inotrop
kullanim1 gerekli olabilir. Klemp yerlestirilmesi ve
klempin kaldirilmasinin etkileri iyi bilinmektedir 19
Belirli dezavantajlari da beraberinde getirmesiyle be-
raber yeterli perfiizyon saglanmasi igin vazopresor
ve/veya inotrop kullanimi gerekli olabilir. Olgumuz-
da inotrop destege ihtiyac olmadan yeterli perfiizyon
saglanabildi. Hemodinamik takibin yaninda idrar ¢i-
kis miktarinin yakin takibi renal fonksiyon monitori-
zasyonu agisindan onemlidir. Giiglii klinik kanitlar ile
ditiretik kullaniminin bobrek fonksiyonlart agisindan
koruyucu oldugu gosterilmigtir . Bizim takibimiz-
de de olguya toplam 80 mg furosemid uygulandi.

Multisistemik bircok patolojiyi i¢eren bu olgular en-
der de olsa kalp ve aort patolojileri diginda yineleyen
inguinal, femoral, herni operasyonlari, eklem dislo-
kasyonlar1 !V, sezaryen ">!9_okiiler ameliyatlar ¥ ve
akut batin ' gibi nedenlerle anesteziyologlarin karsi-
sina ¢ikabilmektedir. Acil olgularda tespit edilmemis
anevrizma varligi diistiniilerek anestezi uygulamasin-
da hipertansiyon, hipotansiyon ve tasikardiye neden
olmamaya 6zen gostermek gereklidir.

Sonug olarak, olgumuzda oldugu gibi, MS’li elektif
torakoabdominal anevrizma onarimi yapilacak olgu-
larin, titiz bir preoperatif degerlendirmeyle sistemik
harabiyet derecesinin tespiti, radyografik, ekokardi-
yografik tetkiklerinin incelenmesiyle, lezyon seviye-
sinin ve ameliyat planinin degerlendirilmesi, etkin bir
anestezi yonetimi hazirlig1 i¢in cok 6nemlidir. Bu ol-
gularda tek akciger ventilasyonu, distal perfiizyon ve
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spinal kord koruma gerekliligi belirlenmeli ve buna
uygun hazirlik yapilmalidir.
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