
Mukopolisakkaridozlar, asit mukopolisakkaritlerin çeflitli
doku ve organlarda birikmesi sonucu ortaya ç›kan, herediter,
ilerleyici, metabolik  hastal›klar grubudur. Bu gruptan olan
Hurler Sendromu sonucu geliflen yap›sal ve fonksiyonel
bozukluklar, özellikle genel anestezi uygulamas› s›ras›nda
güvenli hava yolu sa¤lanmas›nda güçlüklere yol
açabilmektedir.

OLGU

Onsekiz ayl›k, elektif olarak bilateral do¤umsal kalça
ç›k›¤› ameliyat› planlanan 13 kg. a¤›rl›¤›ndaki k›z olgunun
yap›lan operasyon öncesi de¤erlendirilmesinde, 10 ayl›k
iken MPS Tip I (Hurler Sendromu) tan›s› ald›¤›, s›k
solunum yolu enfeksiyonlar› geçirdi¤i ö¤renildi. Yap›lan
fizik muayenesinde patolojik bulgu olarak korneal opasite,
makroglossi, mikrognati, kal›n yayg›n dudaklar, hipertrofik
adenotonsiller, k›sa kal›n boyun, kifozis, hepatomegali ve
pubik k›llanma saptand›.

Ameliyathaneye al›nan olguya EKG, non-invaziv arter
bas›nc› ve puls oksimetri ile monitorizasyon uyguland›.
%100 oksijen ve %6 sevofluran ile anestezi
indüksiyonundan sonra, sol el s›rt›ndan 24 G branül
yerlefltirilerek s›v› uygulanmas›na baflland›. 1.5 mcg/kg
intravenöz fentanil enjeksiyonundan sonra, 2 numara
laringeal maske, ilk giriflimde sorunsuz olarak yerlefltirildi.
Kaf› 10 ml hava ile fliflirildi. Dinlemekle, her iki akci¤erin
yeterli ve eflit olarak havaland›¤› saptand›.

Anestezi idamesi, %50 N20 + %50 02 , %1.5-3 sevofluran
ile yap›ld›. Ameliyat boyunca kas gevfletici ilaç
kullan›lmad›. Anestezi süresince olguda komplikasyon
geliflmedi. 200 dakika süren ameliyat›n bitiminde spontan
solunumu düzenli, yeterli hale gelen olgudan laringeal
maske sorunsuz olarak ç›kar›ld›. Olgu, dinlenme odas›nda
30 dakika izlendikten sonra ilgili servise gönderildi.
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HURLER SENDROMU’NDA ANESTEZ‹ UYGULAMASI: OLGU SUNUMU
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Hurler Sendromu’nda temel bozukluk L-iduronidaz enzimindeki yetmezlik sonucu tüm vücut sistemlerinde asit mukopolisakkaritlerin birikmesidir.
Hastal›¤›n bu do¤al sonucu anestezi uygulamas›n› de¤ifltirebilir. Bu çal›flmada, do¤ufltan kalça ç›k›¤› nedeniyle Ortopedi Klini¤i taraf›ndan ameliyat›
planlanan Hurler Sendrom’lu bir olguda genel anestezi uygulamam›z› sunmay› amaçlad›k.
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ANESTHETIC MANAGEMENT OF HURLER’S SYNDROME: CASE REPORT

The problem in Hurler’s syndrome is the deficiency of L-iduronidase and the deposition of acid mucopolysaccharide in every system of body. The
clinical status of this disease has some properties, which influence its anesthesia. In this case we reviewed the difficulty of airway management in
Hurler’s syndrome.
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Hurler sendromu (MPS Tip I) asit mukopolisakkaritlerin
(dermatan sulfat ve heparan sulfat) çeflitli dokularda
intralizozomal birikimi ile karakterize, progresif, herediter
bir sendromdur1. Mukopolisakkaritlerin beyin, göz, kalp,
karaci¤er, dalak, kemik, k›k›rdak ve deride birikimi ile
ciddi yap›sal ve fonksiyonel bozukluklar meydana
gelmektedir.

Hastal›k insidans› 1:40000 dir. Olgular›n hidrosefaliye
ba¤l› büyük ve genifl kafa yap›lar› vard›r. Sendromun
mental retardasyon, kaba çirkin yüz, makroglossi,
mikrognati, kal›n yayg›n dudaklar, anormal flekilli ve
ayr›k difller, korneal opasiteler, farenks ve larenks yumuflak
dokular›nda mukopolisakkarit birikimine ba¤l›
de¤ifliklikler, k›sa kal›n boyun, kifoz, azalm›fl eklem
hareketlili¤i ve fleksiyon kontraktürleri gibi ay›r›c›
özellikleri bulunmaktad›r. Ölüm s›kl›kla koroner arterler
ve kalp kapaklar›nda mukopolisakkarit birikimine ba¤l›
meydana gelen dejeneratif de¤ifliklikler sonucu ile alt
solunum yolu enfeksiyonlar›na ba¤l›d›r1.

Anestezi morbiditesi ve mortalitesi s›kl›kla havayolunun
güvenli olarak sa¤lanamamas›na ba¤l›d›r2. Makroglossi,
mikrognati, kal›n duduklar, k›sa kal›n boyun, hipertrofiye
olmufl adenotonsiller ve temporamandibular eklem
k›s›tl›l›¤› nedeniyle zor veya baflar›s›z endotrakeal
entübasyon insidans› yüksektir3.

Herrick ve Rhine4 retrospektif olarak yapt›klar› çal›flmada,
Hurler Sendrom’lu olgularda zor endotrakeal entübasyon
oran›n› %10 olarak bulmufllard›r. Walker ve ark.5, Hurler
Sendrom’lu olgularda hava yolu sa¤lanmas› s›ras›nda zor
ve baflar›s›z endotrakeal entübasyon oranlar›n› s›ras›yla
%54 ve %23 olarak bildirmifllerdir.

Sendromun neden oldu¤u mukopolisakkarid birikimi
sonucu, epidural alanda meydana gelen de¤ifliklikler
bölgesel anestezi uygulamalar›n› da güçlefltirebilmektedir6.
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Zor endotrakeal entübasyon geliflebilece¤ini düflündü¤ümüz

olgumuza, olas› travma ve komplikasyonlardan kaç›nmak

için, hava yolunu sa¤lamak amac›yla larengeal maske

yerlefltirmeye karar verdik.

Larengeal maske, bir ucu standart 15 mm’lik konnektör

ile solunum devresine ba¤lanan di¤er ucunda ise ince bir

pilot tüp ile fliflirilen ve hipofarinksin anatomisine uygun

flekilde yap›lm›fl eliptik balon bulunan bir borudur7. fiiflirilen

eliptik balon kayganlaflt›r›l›p kör olarak hipofarenkse

yerlefltirilir. Larengeal maskenin ideal pozisyonu, larengeal

aç›kl›¤›n tamamen larengeal maske taraf›ndan kapat›ld›¤›

ve epiglot ile özafagusun d›flar›da kald›¤› durumdur8.

Baz› hastalardaki anatomik defektler larengeal maskenin

uygulanmas›n› zorlaflt›rabilir. Maske iyi yerlefltirilemez

ve özoafagusun üst ucu maskenin içinde kal›rsa mide gaz

ile dolar ve flifler. Özofagus reflüsüne sebep olarak

havayoluna aspire edilebilir. En s›k izlenen hata ise

epiglotun katlanarak afla¤› do¤ru itilmesidir. Bu gibi

hatalar›n önlenebilmesi için, zor olgularda larengeal maske

direk veya fiberoptik laringoskop ile görerek

yerlefltirilmelidir9. Tüm larengeal maske uygulanan

pediatrik hastalarda oldu¤u gibi Hurler Sendromu’nda da,

hastan›n solunum yolu refleksleri dönmeden larengeal

maske ç›kar›lmamal›d›r10.
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Sonuç olarak, hava yolunun endotrakeal entübasyon ile
sa¤lanmas›n›n zor olabilece¤i düflünülen Hurler Sendrom’lu
olgularda larengeal maske uygulamas›n›n güvenli hava
yolu sa¤lanmas›nda etkin bir yöntem olarak
kullan›labilece¤i kan›s›nday›z.
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