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Stiff Person Sendromlu Olguda TiVA ile Anestezi Yonetimi ve Literatiir Derlemesi

Anesthetic Management of Patient with Stiff Person Syndrome, and Literature Review
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OZET

Stiff Person Sendromu (SPS), nadir gorilen, aksiyal ekseni ve ekstremite
kaslarini etkileyen, ilerleyici rijidite ve kas spazmlari ile karakterize nérolojik
bir hastaliktir. Spinal kord aracili refleks mekanizmanin fizyolojik duizensizligi
ile iligkili ani hareketler gorulir. Mekanizmasi tanimlanmamigsa da beyin
omurilik sivisinda GAD (Glutamik asit dekarboksilaz) antikorlarinin bulunmasi
ve diger otoimmiun hastaliklarla birlikteligi immunolojik kaynakli oldugunu
disundirmektedir. Semptomatik tedavide benzodiyazepinler, baklofen ve
imminsupresiflerden faydalanilir. Sendromun tedavisinde kullanilan ilaglarin
anestezik ajanlarla olasi etkilesiminden dolayi anestezi uygulamalar 6zellik
gosterir. Bu yazida; SPS tanili eriskin olguda bilateral el bilek tendon onarimi
operasyonunda, TIVA ile anestezi ydnetimimizi sunarak literatiir bilgileri
1siginda tartismayi hedefledik.
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ABSTRACT

Stiff Person Syndrome (SPS) is a rare neurological disorder characterized by
progressive rigidity and muscular spasms affecting the axillary axis and
extremity muscles. Spinal cord-mediated reflexes show sudden movements
associated with physiological irregularity. The presence of GAD antibodies in
the cerebrospinal fluid and coincidence with other autoimmune diseases
suggest an immunological basis. Benzodiazepines, baclofen and
immunosuppressives are used for symptomatic treatment.

Anesthesia is indicated because of the possible interaction of drugs used in the
treatment of the syndrome with anesthetic agents.

We aimed to discuss in the light of the literature information by presenting
our anesthesia management with TIVA in bilateral hand wrist tendon repair
operation as adult with SPS.
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GiRIS

Stiff Person Sendromu (SPS), 1956'da Moersch ve Woltman (1) tarafindan
tanimlanmis olup, nadir gorilen aksiyal ekseni ve ekstremite kaslarini
etkileyen, ilerleyici rijidite ve kas spazmlari ile karakterize noérolojik bir
hastaliktir. Agir vakalarda solunum ve yutma kaslari etkilenerek solunum
sikintisi gorilmektedir (2). Agrili spazmlar; eksternal duyusal uyaranlar, istemli
hareketler, korku ve endise gibi birgok faktor tarafindan tetiklenebilirler. Bu
semptomlar genel anestezi (GA) ya da uyku sirasinda gorilmedikleri igin beyin
ya da omurilik kaynakl oldugu dislnulir. Semptomlar, spinal kord aracih
refleks mekanizmanin fizyolojik diizensizligi ile iliskilidir ancak hastaliga ait
mekanizma agiklikla tanimlanmamistir. Beyin omurilik sivisinda GAD (Glutamik
asit dekarboksilaz) antikorlarinin bulunmasi ve diger otoimmun hastaliklarla
birlikteligi immiinolojik kaynakl bir hastalik oldugunu disiindiirmektedir.
Spinal kord ve beyinde GABA (Gama amino bitirik asit) sentezinde etkili olan
sitoplazmik enzimlere karsi GAD antikorlari gelisimi vardir.

imminolojik bir neden oldugu siiphesi, SPS’li hastalarda diyabet (bazi serilerde
% 35'e varan oranda) ve diger es zamanli otoimmun hastaliklarin (vitiligo,
¢Olyak, romatolojik hastaliklar vb.) sik gézlenmesiyle ortaya ¢ikmistir (3). Anti-
GAD antikorlari, in vitro olarak GAD aktivitesini ve GABA sentezini inhibe
ederler. GAD, piridoksal-5-fosfat bagimli bir enzimdir ve GABA sentezinin hiz
kisitlayict basamagidir. GAD'in iki izoformu; GAD65 ve GAD67, vardir. GAD65
merkezi sinir sisteminde, sinaptik vezikiller iginde lokalize olur ve GABA
ihtiyacinda artis oldugunda aktivitesi artar. GAD67 ise sitoplazmada yer alir ve
bazal GABA seviyesinin olusmasini saglar (3). Ayrica, beyin motor kortekste
belirgin olan GABA seviyelerindeki azalma, Stiff Person Sendromlu hastalarda
manyetik rezonans spektroskopisi ile gosterilmistir (2). GABA Uretiminde
azalma beynin gesitli alanlarindaki, 6zellikle de gama motor ndron sisteminde,
eksitator girdilerin dengesini bozmaktadir ve stirekli motor néron aktivitesi ile
spazmlara yol agmaktadir. Tedavide merkezi gabaerjik sinir iletimini artiran
benzodiyazepinler, benzodiyazepinlerle sinerjistik etki ortaya ¢ikaran baklofen
ve imm{nsupresiflerden faydalanilir (4).

Bu calismada; genel anestezi altinda bilateral el bilegi tendon onarimi
planlanan SPS tanili bir olguda TiVA ile anestezi ydnetimimizi sunarak, literatiir
bilgileri 1s1ginda tartismayi hedefledik.
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OLGU SUNUMU Risk grubu, ASA 2 Acil (A) olarak degerlendirilen olgu operasyon odasina

SPS tanili, 40 yasinda, erkek hasta baklofen 20 mg 1x1, diazepam 10 mg
1x1 ve Venlafaxine HCl 75 mg 1x1 kullanmaktaydi. Ozge¢misinde depresif
bozuklugu olan, daha 6nce birgok kez intihar girisiminde bulunmus hasta
bilateral el bilegi tendon kesisi nedeniyle hastanemiz acil servisine basvurdu.
Plastik ve Rekonstriiktif Cerrahi Kliniginde acil bilateral tendon onarimi
endikasyonu konuldu. Hasta yataginda gorilerek rutin muayenesi yapildi.
Girisim hakkinda bilgilendirilerek olasi riskler anlatildi ve onam alindi. Madde
bagimlilig olmayan hastanin alerji dyklsi yoktu. Laboratuar bulgularinda tam
kan, karaciger ve bobrek fonksiyon testleri normal sinirlarda, Mallampati
Skoru:2 olarak tespit edildi. Elektrokardiyografi de anormal bulgu saptanmadi
ve postero-anterior akciger grafisi de normal olarak degerlendirildi.

Tablo 1. Genel anestezi uygulanan olgular

Yazar- Hasta Hastanin Cerrahi islem

Referans Ozellikleri  Kullandigi ilaglar

Bouw (9) 62 K Diazem Baklofen, Kolon rezeksiyonu

Prednol

Johnson ve 46K Diazem Intratekal intratekal baklofen

Miller (7) baklofen pompasi  pompasi yerlestirilmesi
Revizyon 1
Revizyon 2

Obara ve ark. 40K Belirtiimemis Timektomi

(6)

Acil apendektomi

Endoskopik nazal sinis

cerrahisi

Ferrandis ve 44K Diazem Tizanid Cift kapak replasmani
ark. (5)
Toscana ve 47K Diazem Meme apse drenaji
ark. (10)
Cassavaugh 45 K Laporoskopik
ve Oravitz (8) kolesistektomi

20 Ay

sonra Laporoskopi  yardimh

vajinal histerektomi

alinarak rutin hemodinamik monitorizasyon uygulandi (EKG, noninvaziv kan
basinci, pulseoksimetre). Anstezi indiiksiyonu iV 50 mg lidokain, 2.5 mg.kg?!
propofol, 0.5 mg.kg'rokironyum ile idamesi de 0.1-0.2 pg.kg
remifentanilinfiizyonu, 8-10 mg.kg'.s* propofol, inflizyonu ve %40/60
0/hava inhalasyonu ile siirdiiriildii. ilk denemede orotrakeal entiibasyon
gercgeklestirildi. Doksan dk stiren operasyon bitiminde anestezi sonlandirilarak
kas gevsetici etkisi 2 mg.kglsugammadeks ile geri déndiiriildi. iki giin sonra
sorunsuz taburcu edildi.

TARTISMA

Literatlir aragstirmamizda, SPS olgularinin anestezi yonetimi konusunda
prospektif kontrollt klinik galisma ile karsilasilmamistir. Bununla birlikte, SPS
olgularinin anestezi uygulamalarini konu alan olgu sunumlarinda postoperatif
hipotoni riskinin arttigi vurgulanmaktadir (Tablo1).

Kullanilan Ajanlar Sonug

P,Su, A i,M,N, G Postoperatif uzamis entiibasyon ve mekanik ventilasyon
ihtiyaci baklofen uygulamasi sonrasi ekstiibasyon

P, SK, D Postoperatif 2 glin kas gugsuzlugu

Su, T, V,i, N2O N,G Kas gligstizligli ve hipotoni goriilmesi Uzerine hasta gece

boyunca yogun bakimda entiibe
Mdz, H, i, N2O

Var olan semptomlarda artma gézlenmemis
F, T,V, i, N.O Normal néromuskuler derlenme

Diazem F, T,V,i, N,O Var olan semptomlarda artma goézlenmemis
F, P,V, N.O Var olan semptomlarda artma gozlenmemis

Mdz, F, E,PK, P,RF, Biling kaybindan sonra dort ekstremitede de kayda deger bir

diazepam miyokloni gézlenmis fakat kendiliginden diizelmis. Operasyon
sonrasi KYBU’de birkag saat mekanik ventilatérde takip
sonrasi ekstiibe edilmis. Degisik derecelerde kas rahatsizligi ve
kasilmalari ilk 24 saatte gozlenmis.

Mdz, F, P, M Var olan semptomlarda artma goézlenmemis

SK,R, S, Mdz, P, F, N Komplikasyonsuz ektiibe edilmis fakat postoperatif bulanti
kusma gozlenmis.

SK, R,Mdz, P
Bir Onceki cerrahi g6z O©nlne alinarak sevofluran
kullanimindan uzak durulmus ve postoperatif anestezi
komplikasyonu gézlenmemis.

Erkek/Kadin : E/K, Propofol : P,Tiyopental:T, Midazolam:Mdz, Sevofluran: S, izofluran: i, Desfluran: D, Halotan:H, Etomidat:E, Atrakiiryum: A, Rokiironyum:R,
Veklronyum:V, Pankironyum:PK, Stksinilkolin:SK, Fentanil:F, Sufentanil: Su, Remifentanil:RF, Morfin:M,Lidokain:L,Ropivakain: Ro Neostigmin:N, Glikopirolat:G,

Yayinlanan az sayidaki olgu sunumunda anestezi indiiksiyonunda propofol
uygulamasinin sorun yaratmadigl gorilmektedir. Diger alternatif indiiksiyon
ajanlar arasinda gabaerjik yol tzerinden etki eden halojenli inhalasyon
ajanlari, tiyopental ve etomidat bulunmaktadir. Ferrandis ve ark. etomidat
kullandiklarinda intraoperatif miyoklonus go6zlemistir.  Myoklonusun,
etomidatin kendine has etkisinden mi yoksa SPS’in myoklonusu
tetiklemesinden mi kaynaklandigini ayirmak gtictiir (5). Obara ve ark. bir
olguda propofoliin postoperatif kas rijiditesi ve spazmlar iyilestirdigini
bildirmistir (6). Baklofen selektif GABA-B reseptor agonisti etki gosterirken,
propofol oncelikli olarak GABA-A resepttr agonisti, kismen de GABA-B
reseptor agonisti olarak etki gosterir.

SPS hastalarindaki kas spazmlari hastanin genel anestezi sirasinda
entlibasyonu igin pozisyon verilmesini zorlastirabilir. Bunun i¢in nédromiskiler
bloke edici (NMB) ajanlarin kullanimi fayda saglayabilir. Johnson ve Miller,
vekironyum kullaniminin  postoperatif hipotoniye neden oldugunu ve
hastalarinin postoperatif 48 saat boyunca mekanik ventilasyona ihtiyag
duyduklarini, ayni hastaya NMB vermeden genel anestezi uyguladiklarinda ise
postoperatif herhangi bir sorun ile karsilasmadiklarini bildirmislerdir (7). Obara
ve ark. veklronyum kullandiklari olgularinda Johnson ve Miller tarafindan
bildirilen kas gevsetici iliskili komplikasyonlarla karsilasmadiklarini
bildirmislerdir (6,7).

Cassavaugh ve Oravitz tarafindan bildirilen bir olguda, hem depolarizan hem
de nondepolarizan NMB ajanlar TOF ile birlikte kullaniimis ve her iki
prosedirde de postoperatif hipotoni bildirilmemistir (8).

Bouw ve ark. baklofen kullanmakta olan SPS’lu olguda izofluran ve NMB
kullanimi ile operasyon sonrasi hipotoni ile karsilastiklarini bildirmislerdir.
Ancak, hipotoninin inhaler ajanlarin gabaerijik etkilerinden kaynaklanabilecegi
bildirilmisse de bu olguda NMB de kullaniimis oldugu g6z 6ninde
bulundurulmalidir (9). Toscano ve ark. néromiskiiler bloker eklemeksizin TiVA
ile genel anestezi uyguladiklari vakada sorunla karsilagsmadiklarini bildirmekte,
inhalasyon ajanlarinin postoperatif hipotoniye neden olabilecegi igin
kullanilmamasini 6nermektedirler (10).

Sunulan olguda tek doz NMB yani sira propofol ve remifentanilile TIVA
yapilmis, NMB sugammadeks ile antagonize edilerek sorunsuz derlenme ve
taburculuk saglanmistir. SPS tanili olgularin anestezisinde NMB ajanin
antagonize edilmesi kaydiyla, TIVA+NMB uygulamasinin giivenli oldugu
kanisindayiz.
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Cikar Catismasi
Yazarlar herhangi bir ¢ikar gatismasi bildirmemislerdir.
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