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Morquio Sendromu: Olgu Sunumu

Morquio Syndrome: Case Report
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Morquio sendromu hiicre igi keratin siilfat birikimiyle karakterize, otozo-
mal resesif kaliumla ortaya ¢ikan bir mukopolisakkaridoz alt tipidir. Bu
birikim iist hava yollarinda anatomik degisikliklere yol acarak zor veya
imkansiz endotrakeal entiibasyona neden olmaktadir. Bu bildiride, Mor-
quio sendromu olan, odontoid hipoplazi nedeniyle kranioservikal bileske
dekompresyonu ve C1-2 subluksasyonunun fiksasyonu planlanan bir has-
tada yapugimiz preanestezik hazirlik ve genel anestezi yonetimi anlaul-
makradir.

Anahtar Kelimeler: Morquio Sendromu, anestezi, zor havayolu

Morquio syndrome is a subtype of mucopolysaccharidoses that is characterised
by intracellular keratine sulphate accumulation and is inherited in an auto-
somal recessive manner. This accumulation causes anatomical distortion in
the upper airway and therefore results in difficult or impossible endotracheal
intubation. In this article, pre-anaesthetic preparations and general anaesthesia
management of a patient with Morquio syndrome for whom decompression
of craniocervical junction and surgical correction of C1-2 subluxation because
of odontoid hypoplasia was planned is reported
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Giris

alaktozamin-G-siilfataz (MPS IV A) veya beta-galaktozidaz (MPS IV B) enzim eksikliginde, yikilamayan keratan siilfat hiic-

relerde birikir. Bu birikime bagli olarak ciddi kemik deformiteleri, tist havayolu yapisal anomalileri, akciger, kalp ve karaciger

anomalileri, ayrica kraniyofasiyal ve okiiler anomaliler ortaya ¢tkmakeadir. Bu hastalarda odontoid hipoplazi ile iligkili boyun
eklemlerinde instabilite ve subluksasyon, alt ekstremite ve gogiis kafesi deformiteleri bulunmaktadir. Bu kemik anomalilerinin cerrahi
tedavisinin yani sira miringotomi, herniorafiler, gz ve dis ameliyatlari, bu tip hastalarda sik yapilan iglemlerdir. Tiim bu ameliyatlar icin
literatiirde bircok genel anestezi ve sinurli sayida rejyonal anestezi uygulamalari meveuttur (1-5).

Bu olgu sunumunda oksipitoservikal subluksasyon nedeniyle, oturur pozisyonda posterior fiksasyon yapilan Morquio sendromlu bir
hastada, uyguladigimiz anestezi teknigi ve dzelliklerini tartismayr amagladik.

Olgu Sunumu

Alu yasinda, viicut agirhgr 14 kg, boyu 80 cm olan, Morquio sendromu tanili erkek hasta, C, , subluksasyonu nedeniyle hastanemizin
nérosiriirji klinigine yatrildi. Boyundaki instabilitenin diizeltilmesi i¢in oturur pozisyonda yapilacak posteriyor fiksasyon ameliyat: plan-
landi. Bu durumla ilgili deneyimlerimizi bilimsel bir makale olarak paylasmak icin gerekli onam hastanin ebeveynlerinden alindu.

Anestezi 6ncesi degerlendirmede ¢ocugun bag gevresi 6l¢iimil yasa gore fazla, boy ve kilosu diisiik, nérolojik ve mental gelisimi ise yas ile
uyumlu, ancak sol hemiparezisi mevcuttu. Laringoskopiyi zorlastirabilecek, kisitlamaya neden olacak kadar ileri derecede gogiis deformas-
yonu ve skolyoz oldugu gozlendi (Resim 1). Entiibasyon i¢in yapilan havayolu degerlendirmesinde agiz agikligi 4 cm, Mallampati skoru
IV, boyun kisa, fleksiyon hareketi kisitl, ekstansiyon ise yeterliydi. Kardiyovaskiiler sistem muayenesinde 2/6 siddetinde sistolik tifiiriim
duyulan hastada, ekokardiyografi ile hafif-orta derece mitral kapak yetersizligi tespit edildi. Akciger sesleri bilateral kaba, inspirasyonda
ralleri meveuttu. Arter kan gazinda yasa gore hipoksemi ve hiperkarbi (pH: 7,39, PaO,: 69,7 mmHg, SaO,: %94,6, PaCO,: 44,7 mmHg,

HCO;: 25,9 mmol L'); cekilen akciger grafisinde ise bilateral yaygin nonhomojen opasite mevcuttu.

Hasta, 6 saatlik aglik sonrasi havayolu obstriiksiyonuna neden olabilecegi diisiiniilerek sedasyon uygulanmadan, zor ventilasyon-zor en-
tilbasyon durumu onggpriilerek, fiberoptik entiibasyon kosullarinin hazir bulundugu ameliyathaneye alindi. Nabiz oksimetresi, elektro-
kardiyogram, noninvazif kan basinct monitérizasyonu uygulandi. Soluk sonu karbon dioksit (ETCO,) maske ile ventilasyon sirasinda
ve entiibasyondan sonra monitérize edildi. Anestezi indiiksiyonu sevofluran ile saglandiktan sonra, 24 numara kaniil ile damar yolu
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Resim 1. {leri derecede gogiis deformasyonu ve skolyoz

acilip, intravensz 30 pg fentanil verildi. Maske ile ventilasyonu zor
olan hastada rahat ventilasyon icin oral havayolu kullanimi gerekti.
Néromiiskiiler bloker uygulamadan énce, dogrudan laringoskopiyle
vokal kordlar degerlendirildi. Cormack-Lehane skoru IT olarak tespit
edilince, 7 mg atrakuryum verilerek 3 dakika 0,7 FiO, ile ventilas-
yon sonrast, boynu astr1 ekstansiyona getirmeden 5 numara, balonlu
entiibasyon tiipii ile trakeal bast uygulanarak, orotrakeal yolla, tek
seferde entiibe edildi. Voliim kontrollii modda, solunum frekans: 12
dk’!, soluk hacmi 140 mL, FiO2 0,6 parametreleri ile, ETCOZ35—
40 mmHg olacak sekilde, mekanik ventilasyon uygulandi. Anestezi
idamesi sevofluran %1,5-2, cisatrakuryum (1 mg kg saat™) ve remi-
fentanil (0,05-0,15 pg kg saat”) infiizyonuyla saglandi. Nazogastrik
tiip, sag radial arter kaniilli, sag vena jugularis internadan santral
ven kateteri ve foley sonda takildi. Tki buguk saat siiren ameliyatta,
planlanan posterior fiksasyon gekli, anatomik elverissizlik nedeniyle
uygulanamadi, posterior fossa dekompresyonu sonrasi, kemik grefti
ile fiksasyon islemi yapild1.

Ameliyat siirecinde, yitksek FiO, degerleriyle yeterli oksijenlenme
saglanan hasta, islem sonrasi entiibe olarak yogun bakim tinitemize
transfer edildi. Spontan soluma eforu ve uyanikligs yeterli goriilen
hasta, bir saat sonra ekstiibe edildi. Yogun bakim iinitesinde 3 giin
takip edilen hastaya ilk 2 giin solunum frekansinda arus ile kendi-
ni gdsteren ve arter kan gazina hiperkarbi olarak yansiyan solunum
yetersizlii nedeniyle noninvazif mekanik ventilasyon (NIMV) ve
bronkodilatatér tedavi uygulandi. Reentiibasyona gerek duyulma-
di. Yogun bakimdaki takiplerinde NIMV ihtiyact ortadan kalkan
ve arter kan gazi parametrelerinde yeterli diizelme saglanan hasta,

postoperatif ti¢lincii giinde servise transfer edildi.
Tartigma

Mukopolisakkaridozlar (MPS), genetik gecisli bag dokusunu tutan,
ilerleyici bir hastalik grubudur. Otozomal resesif kalium gésteren
Morquio sendromu tip IV MPSdir.

Bu hastalarin preoperatif muayenesinde yapilmast gereken ilk sey,
deneyimli bir anestezist tarafindan dikkatli bir havayolu muayene-
sidir. Buna ek olarak, hastaligin hangi birlesenlerinin mevcut oldu-

gunu tespit etmek iizere elektrokardiyogram (EKG), akciger filmi,
fleksiyon-ekstansiyonda boyun filmleri, ekokardiyografi, miimkiinse
solunum fonksiyon testleri veya kan gazi, gerekli goriiliirse uyku pa-
tolojileri agisindan incelemeler istenebilir.

Preoperatif sedasyon uygulamasinin larinks tonusunda azalmayla bir-
likte, havayolu obstriiksiyonuna neden olabilecegi belirtilmektedir
(6). Biz de bu nedenle hastamiza ameliyat 6ncesinde sedasyon uygula-
madik. Bu hastalarda sekresyon miktari fazla olacagindan preoperatif
antimuskarinik/antisiyalogog ajanlarin kullanimi énerilmektedir.

Morquio sendromu olan hastalarin anestezisinde en énemli konu,
hem zor ventilasyon hem de zor entiibasyon durumuyla karsilagma
olasiligidir. Belirgin ve biiyiik ¢ene kemikleri, temporomandibular
eklemin etkilenmesiyle ortaya cikan kisicli agiz agikligy, biiyiik dil,
bityiik dudaklar, hipertrofik tonsil ve adenoidler, aralikli digler, ser-
vikal skolyoz ve laringoskopiyi zorlastirabilen gdgiis deformitesi ven-
tilasyon ve entiibasyonu zorlastirabilecek nedenlerdir.

Bu hastalarda anestezi indiiksiyonunda, maske ile pozitif basingli
ventilasyon yapilabildiginden emin olana dek veya entiibasyon ger-
ceklegtirilene dek spontan solunumun korunmasi en iyi ydntemdir.
Bu amagla sedasyon ve lokal anestezi kullanilarak yapilacak fibe-
roptik bronkoskopi ile entiibasyon planlanabilir. Bircok aragtirmact
tarafindan fiberoptik entiibasyonun giivenle kullanildigi MPS olgu-
lart bildirilmistir (7, 8). Laringeal maske, laringeal maske icerisinden
kilavuz tel ya da fiberoptik bronkoskopu gecirerek entiibasyon da
zor havayolunda kullanilan alternatif yontemlerdir (3, 9, 10). Ortak
gdriis maske ile ventilasyonun saglandigindan ve havayolu giivenli-
ginden emin olmadan néromiiskiiler bloker kullanmamak gerekti-
gidir. Biz de fiberoptik entiibasyon kosullarini hazirladiktan sonra,
néromiiskiiler bloker vermeden once laringoskopi ile vokal kordlar:
degerlendirdik. Vokal kordlarin kolaylikla gériilmesi sonrasinda né-
romiiskiiler bloker vererek hastay: entiibe ettik.

Bu hastalarin trakeobronsial sekresyonlari fazladir (11). Ust ve alt
havayolu enfeksiyonlarina yatkinliklari vardir. Bizim hastamizin da
sekresyon artigina bagli olarak solunum sesleri kabalagmisti, ekspi-
rasyonda ralleri mevcuttu ve hikayesinde gecirilmis akciger enfek-
siyonlar: vardi.

Yumusak dokularda mukopolisakkarit birikimine bagli olarak hava-
yolu yapisinda degisik diizeylerde bozulmalar olur ve yas ilerledike¢e
biriken madde miktarinin artmastyla bu durum daha ciddi bir hale
gelir (12). Bazi MPS olgularinda trakeomalazi de goriilmekeedir
(13). Hastamizda da kisa boyun, fleksiyon kisithiligina neden olan
gdgiis deformitesi, skolyoz gibi zor havayolu fenotipik bulgular
mevcuttu. Akciger hacimlerinde azalma ve ventilasyon/perfiizyon
uyumsuzluguna bagli hipoksemi ve hiperkarbiyle sonuglanan kifos-
kolyoz ve gdgiis kafesi deformitelerine bagli restriksiyon bu hastalar-
da solunum fonksiyon bozukluklarina neden olur. Bu sendromda
santral veya obstriiktif uyku apnesi ve buna bagli pulmoner hiper-
tansiyon, kor pulmonale ve ani 6liimle kargi karstya kalinabilir (12).
Hastamizda da preoperatif alinan arter kan gazinda hipoksemi ve
hiperkarbi tespit edilmisti.

Mukopolisakkaridozlu hastalarda postoperatif gelisen iist solunum
yolu obstriiksiyonu ve solunum yetersizligine bagli, 6liimle sonug-
lanan solunum durmalari bildirilmistir (14). Bizim hastamizda da
kifoskolyoz, akcigerlerde restriksiyona neden olmus, ameliyat 6ncesi
kan gazinda gézlenen hipoksemi ve hiperkarbinin ameliyat sonrasi
dénemde siirmesi nedeniyle NIMV gerektirmistir.



Resim 2. T2-agurlikli sagittal servikal MR. Kraniyovertebral
bileske bslgesinde intramediiller myelopatik sinyal hiperintens
olarak goriilmekte (ok ile gosterilmistir)

Resim 3. Civili baglik takildiktan sonra bagin nétral pozisyonu

Kardiyovaskiiler sorunlar, daha geg yaslarda ortaya gikar. En sik rast-
lanan lezyon aort kapak yetersizligidir (11). Morquio sendromunda
koroner arter etkilenmesi yaygin olsa da akut koroner sendrom nadir
rastlanan bir durumdur (2). Ozellikle fizik muayenede iifiiriim duyu-
lan, akciger grafisinde kalp golgesinde biiyiime olan veya EKG'de iske-
mi bulgulari olan hastalarda ekokardiyografi énerilmektedir (6). Bizim
hastamizda da sistolik tiftiriim duyulmus, yapilan ekokardiyografide
mitral kapak yetersizligi tespit edilmistir. Fakat bu durum ameliyat si-
rast ve sonrasinda hemodinamik istikrarsizliga neden olmamustir.

Morquio sendromunda havayolu konusunda bir diger sikinti da
servikal instabilite konusudur. Servikal kord anomalileri MPS’ler
arasinda en stk Morquio sendromunda goriilmektedir. Walker ve
ark. (3) Morquio sendromlu 6 olgudan 5’inde servikal instabilite
bildirmektedirler. Bizim hastamizin ameliyat 6ncesi nérolojik mua-
yenesinde sol hemiparezi vardi ve ¢ekilen manyetik rezonans gériin-
tilemede miyelopati tespit edildi (Resim 2). Bu hastalarda servikal
subluksasyon nedeniyle, entiibasyon sirasinda ve ameliyat siirecinde,
basin notral pozisyonda kalmasina dikkat edilmelidir. Bunun i¢in
boyunluk ya da halo kullanilabilir. Bizim hastamiza da civili baslik
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takildiktan sonra, bas nétral pozisyonda olacak sekilde oturur po-
zisyon verildi (Resim 3). Ameliyat sonuna kadar pozisyon korundu.

Sonug

Morquio sendromu, tiim diger MPS’ler gibi biitiin sistemlerin etki-
lendigi, ancak ozellikle havayolu, servikal, solunum ve kardiyovas-
kiiler sistemleri etkilemesi nedeniyle anestezistler tarafindan dikkate
alinmasi gereken bir sendromdur.
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