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Oz

Genel anestezi altinda tiroidektomi operasyonu yapilan Pantotenat Kinaz iliskili Norodejenerasyon (PKAN) hastasina anestezik yakla-
simimiz sunulmustur. Kirk alti yasindaki kadin hastaya yutma gticliigi ve takilma hissi nedeniyle basvurdugu genel cerrahi klinigi tara-
findan tiroidektomi operasyonu planlandi. Distonik, afonik, g6z acip kapama ile iletisim kurabilen hastanin yiiksek kortikal fonksiyon-
lari normaldi. Genel anestezi altinda opere edilen hastada entiibasyon zorlugu olmadi. indiiksiyonda tiyopental, rokuronyum, fentanil
uygulandi. Anestezi idamesi Bispektral Indeks (BIS) monitérizasyonu altinda sevofluran ve fentanil ile saglandi. Hastanin 0,6 Minimum
Alveolar Konsantrasyon (MAC) degerinde sevofluran ile BIS degerlerinin %38-40 seviyelerinde seyrettigi, anestezik ajan ihtiyacinin azal-
mis oldugu gozlendi. Hastanin ekstiibasyonunda sugammadeks kullanilarak postoperatif donemde ekstiibe halde yogun bakim tinitesine
takip ve tedavi amaciyla transfer edildi. Pantotenat Kinaz iliskili Norodejenerasyon (PKAN), eski adiyla Hallervorden- Spatz Hastaligr,
otozomal ressesif gecisli, distoni, parkinsonizm ve beyinde demir birikimi ile karakterize bir sendromdur. Pantotenat kinaz 2 (PANK2)
enzim mutasyonu nedeniyle gelisir. Anestezik yaklasim, agiz aciklig, atetoid postiir, distonik hareketler ve bunlarin yol actigi servikal
patolojiler nedeniyle 6zellik gostermektedir. Entiibasyon zorlugu gézlenmeyen olgumuzda anestezik ajan ihtiyacinin oldukca azalmis
oldugu dikkat cekmektedir. Onerimiz néromonitorizasyon tekniklerinin, nérodejeneratif hastaliklarin anestezik yonetiminde mutlak su-
rette yer almasidir.
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Anesthetic Approach and Decreased Need for Anesthetic Agents in a Patient Suffering From Pantothenate
Kinase Associated Neurodegeneration (Hallervorden-Spatz)

Abstract

We present our anesthetic approach to a patient with Pantotenat Kinase Associated Neurodegeneration (PKAN) (formerly called Haller-
vorden-Spatz disease) who underwent thyroidectomy under general anesthesia. A 46-year-old female patient was admitted to the general
surgery department because of dysphagia and swallowing sensation. The patient was dystonic, aphonic, and she was only able to com-
municate with eye movements. High cortical functions were normal. The patient was operated under general anesthesia. Thiopental,
rocuronium, and fentanyl were used for induction and no intubation difficulty was observed. Anesthesia was maintained with sevoflu-
rane and fentanyl under Bispectral Index (BIS) monitoring. It was observed that the need for anesthetic agents decreased, so BIS levels of
38%-40% were obtained with inhalation of 0.6 minimum alveolar concentration sevoflurane. In the postoperative period after extubation
using sugammadex, the patient was transferred to the intensive care unit. PKAN is an autosomal recessive syndrome characterized by
dystonia, Parkinson disease-like symptoms, and iron deposition in the brain, which is caused by panthotenate kinase 2 enzyme mutation.
The anesthetic approach is characterized by reduced mouth opening, atetoid posture, dystonic movements, and cervical pathologies. In
our case, endotracheal intubation was easy and the need for anesthetic agents was considerably reduced. Our absolute recommendation
is to involve neuromonitoring techniques in the anesthetic management of neurodegenerative diseases.
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PANK2 enzim seviyeleriyle hastaligin siddeti arasin-
da korelasyon bulunmaktadir [3]. Klasik PKAN er-
ken yaslarda baslar, hizli ilerler, bacaklarda distoni,
spazm, dusmeler ve sakarlikla seyreder. Atipik form
daha gec baslar, yavas ilerler. Konusma bozuklukla-
ri, noropsikiyatrik problemler, distoni, parkinsonizm,
hiperaktivite bozuklugu ile seyreder. Cene distonisi,
cignerken ve konusurken belirginlesir. Her iki tip icin
opistotonus tipiktir [1, 2].

Tani; klinik 6zellikler, genetik testler ve beyin manye-
tik rezonans (MR) incelemesinde saptanan karakteris-
tik degisikliklerle konur [1-5].

Olgu Sunumu

Total tiroidektomi icin degerlendirilen 46 yasinda ka-
din hastanin éykisiinde, 13 yildir PKAN tanisi oldugu;
el ve ayaklarda kuvvet kaybi, kasilma yakinmalariyla
basvurdugu; 3 yil 6nce ayaklarinda gugstizliik gelisen
hastanin, sonra ellerinde ve kollarinda kuvvetsizlik ge-
listigi, konusmasinin ve anlasiimasinin zorlastigi; son ay-
larda yutma gticltgu, kilo kaybr oldugu 6grenildi.

Soygecmisinde; ebeveynleri arasinda 1.derece akra-
balik (hala-dayi cocuklari), kizkardesinde dogum son-
rasinda yirtime gticltgi, cocugunda hemipleji oykist
oldugu saptandi.

Gabapentin disinda ilag kullanmayan hastanin, ste-
reotaktik beyin doku orneklemesinde reaktif gliozis
gosteren beyin parankimi ve servikal spinal MR goriin-
tilemesinde skolyoz, 4 intervertebral diskte hernias-
yon oldugu gorulda.

Preoperatif muayenesinde yiiksek kortikal fonksiyon-
lari normal olan hastanin, sozel iletisim kuramadig),
afonik, kuadriparezik, distonik, yataga bagimli oldugu,
sol kolunun spastik, el parmaklarinin atetoid postiirde
oldugu gortldi. Sorulan sorulara goz hareketleriyle
cevap verebildi. Mini-Mental test 29/30 puan olarak
degerlendirildi.

Hemogram, karaciger ve bobrek fonksiyon testleri,
kan biyokimyasi, akciger grafisi, elektrokardiyografi
(EKG) incelemesinde anormallik saptanmadi.

Noroloji konsultasyonunda istenen beyin MR rapor-
larinda internal kapstlde intensite degisikligi, mezen-
sefalon stiperior pedinkiillerine uzanan intensite degi-
sikligi, sentrum semiovale seviyesinde subkortikal ve
beyaz cevherde intensite degisiklikleri, cevresel gliozis
izlendi.

Hasta, Amerikan Anesteziyoloji Dernegi'ne gore
(ASA) Il sinifinda degerlendirildi, peroperatif gelisebi-
lecek kas rijiditesi ve solunumsal problemler nedeniyle
yogun bakim takibi 6nerildi.

Operasyon odasinda, noninvaziv kan basinci (NIBP),
EKG, pulse-oksimetre, end-tidal karbondioksit (ETCO,),
i1s1, train of four (TOF) ve BIS monitorizasyonu yapildi,
supin pozisyonda basing noktalari desteklendi.
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indiiksiyon 6ncesinde NIBP 110/60 mmHg, periferik
oksijen satlirasyonu %99, nabzi 80 atim/dk, solunum
hizi 14 soluk/dk olarak 6l¢tildu. Ellerindeki kontrakttr
nedeniyle TOF degeri alinamad.

Hava yolu degerlendirmesinde mallampati skoru
1, agiz acikligl, tiromental ve sternomental mesafeler
normal oldugu halde, kas rijiditesi nedeniyle zor entii-
basyon olasiligi dustintlerek zor entiibasyon hazirlig
yapildi. Oromandibular rijidite tespit edilmedi.

Preoksijenizasyondan sonra anestezi indiksiyonu
icin tiyopental (5 mg/kg), rokuronyum (0,6 mg/kg),
fentanil (1,5 mcg/kg) dozlarinda kullanildi. Servikal
disk hernisi nedeniyle hiperekstansiyon yapilmadan
tek seferde trakea entiibe edildi. idame sevofluran
(%1-2), oksijen (2 It/dk) , hava (2 It/dk) ile saglandi.
intraoperatif désnemde toplam 200 mikrogram fentanil
uygulandi. 0,6 MAC sevofluranin BIS degerlerini %38-
40 seviyesinde tuttugu izlendi. indiiksiyondan sonra
noromuskuler bloker ek dozu uygulanmadi.

indiiksiyon sonrasinda gelisen, 10 mg efedrin bolus
ve intravenoz sivi replasmani ile diizelen ilimli hipo-
tansiyon disinda hastanin vital bulgulari normal sinir-
larda seyretti.

Postoperatif agri yonetimi parasetamol (10 mg/kg),
tramadol (1,5 mg/kg) ile saglandi. Bulanti-kusmanin
onlenmesi icin granisetron 3 mg, ranitidin 50 mg uygu-
landi. Noromuskuler blok geri dondrticti ajan olarak
sugammadeks (3 mg/kg) dozunda uygulandi. Hasta,
spontan solunum sayisi ve derinligi yeterli oldugunda
ekstiibe edilerek yogun bakim tnitesine transfer edildi.

Yazili aydinlatilmis onam, calismaya katilan hastanin
yakinindan alinmistir.

Tartisma

Hastamiz, anestezik yaklasim acisindan 6zellikli,
nadir gortlen hastaliklardan birine sahiptir. PKAN has-
talarinda detayli preanestezik degerlendirme oldukca
onemlidir [2].

Anamnezde, hastanin 6zgegmisi/soygecmisi ve ilag-
lart iyi sorgulanmalidir. Vitamin B5 (pantotenat), demir
baglayici ilaclar (deferiprone), antikolinerjikler, benzo-
diazepinler, antispastisite ilaclari (baklofen, klonidin,
gabapentin, pregabalin, levadopa), botulinum toksini
enjeksiyonlari, tedavi amacli uygulanmis cerrahiler,
derin beyin stimilasyonu, talamotomi, pallidotomi
karsimiza ¢ikabilir [1, 2, 6, 71.

Anormal postiir, hiperrijidite ve mental retardasyon
nedeniyle solunum ve kardiyovaskiiler sistem deger-
lendirmeleri zor olabilir. PKAN, hayati tehdit edici di-
namik st havayolu obstriksiyonlari da dahil olmak
tzere solunum sikintisi periyodlariyla karakterizedir.
istemsiz hareketler ve nobetler, periferik ven ve arter
kateterizasyonlarini komplike hale getirebilir. Oroman-
dibuler rijidite endotrakeal entiibasyonu gticlestirebilir.
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Acil trakeostomi hazirhigi yapilmahdir. Cene ve servi-
kal omurgadaki kontraktirler, kas gevseticilere ragmen
agiz acikligr ve boyun hareketlerini sinirlayabilir [2].

Anestezi sadece kesin gerekli ise uygulanmali, hasta
yakinlari ve cerrahi ekiple siki bir ortaklik icerisinde
yuratilmelidir. Servikal ve oromandibular distoni, en-
tibasyon zorluguna neden olabilir. Anestezi uygula-
malari distonik hareketlerde akut alevlenmelere sebep
olabilir. Anestezik agidan onemli bir diger husus ise
laringeal distoni ve stridordur. inspiratuar stridor, addu-
ctor laringeal kaslarin distonisi ile olusur. Stridora bagl
ajitasyon, laringeal distoniyi siddetlendirir. Ajitasyonu
yaratan sebebin degerlendirilmesi zorunludur. Solu-
num destegine ve distoninin baskilanmasina ihtiyac
duyulabilir [1, 2, 6-8].

2018 yilinda gelistirilen degerlendirme skalasi [Pan-
tothenate Kinase-Associated Neurodegeneration Ac-
tivities of Daily Living (PKAN-ADL)] hastanin gutnlik
yasam aktiviteleri Gzerinden, kontraktirler, motor ha-
reketler, solunum sikintisi periyodlari gibi klinik 6zel-
liklerin preoperatif degerlendirmesi icin kullanilabilir
[9].

PKAN hastalarinin anestezik yonetimini irdeleyen si-
nirli sayidaki olgu sunumlari ve derlemeler incelendi-
ginde, anestezi indiksiyonunda modern anestezikler,
deksmedetomidin, inhalasyon anestezikleri, nonde-
polarizan néromuskuler blokerlerin giivenle kullanila-
bilecegi gorilmektedir [1, 2, 8, 10-12]. Siiksinilkolin
kullanimi serum potasyum seviyelerinde yiikselmeye
ve kardiyak arreste sebep olabileceginden 6nerilme-
mektedir, ancak acil hizli seri entiibasyon amaciyla
stiksinilkolinin  komplikasyonsuz kullanimi  bildiril-
mistir [2, 8]. Rejyonel anestezi uygulamalari posttir,
mental retardasyon ve rijidite nedeniyle zor olabilir
[2]. Entibasyon gerektirmeyen kisa sireli cerrahiler
icin laringeal maskenin néromuskuler bloker ihtiyaci
olmadan basariyla kullanimi bildirilmistir [13]. Eksti-
basyon, hasta ekstiibasyon kriterlerini karsiladiginda
uygulanmali ve reentiibasyon icin hazirlikli olunmali-
dir. Postoperatif bakim da, preanestezik degerlendirme
kadar kritiktir [2, 10].

Olgumuzda, literatiirdeki diger olgulara benzer ola-
rak, modern anestezikler kullanilarak genel anestezi
komplikasyonsuz uygulanmistir. Anestezik ajan ihti-
yacinin azaldigr BIS monitorizasyonu ile gozlenmistir.
Sevofluran 0,6-0,5 MAC degerlerinde uygulanmis, BIS
degerleri %38-40 arasinda seyretmistir. Anestezi ida-
mesi sirasinda néromuskuler bloker ek dozu uygulan-
mamistir.

PKAN hastalarinin anestezik yonetimini irdeleyen
sinirh sayidaki olgu sunumlari arasinda genel anestezi
esnasinda noéromonitorizasyon uygulanan baska ol-
guya rastlanmamistir. PKAN ve diger norodejeneratif
hastaliklarda, genel anestezi sirasinda yaygin olarak
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néromonitorizasyon uygulanmasinin, bizim olgumuz-
da goruldigi gibi anestezik ajan ihtiyacini azaltabi-
lecegini, dolayisiyla gelisebilecek anestezi komplikas-
yon olasiligini diistirecegini 6ngormekteyiz.

Sonug olarak, PKAN tanili hastalarin preanestezik
degerlendirmesi detayli yapilmali, zor entibasyon
ve acil trakeostomiye hazirlikli olunmali, hasta yaki-
ni ile saglik profesyonelleri tam bir isbirligi icerisinde
olmalidir. Bizim olgumuzda yaptigimiz BIS monitori-
zasyonuyla tespit ettigimiz anestezik ajan ihtiyacinin
azalmis olmasi, ozellikle dikkat cekmek istedigimiz
konudur. Néromonitorizasyon teknikleri, norodejene-
ratif hastaliklarin anestezik yonetiminde mutlak surette
yer almahdir.

Hasta Onami: Yazili hasta onami bu calismaya katilan hasta-
nin ailesinden alinmistir.
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