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OzET

Andersen Tawil sendromu kardiyak disritmi, periyodik paralizi ve geli-
sim deformiteleriyle karakterize olan nadir gdriilen genetik bir hastaliktir.
Sendromda gozlenen kardiyak bulgular ventrikiiler aritmi (%84), uzun QT
sendromu (%50), anormal TU dalga paterni (%73) ve ani kardiyak arrest-
tir (%10). Periyodik paraliziler siklikla hipokalemide goriilmekte ve bu du-
rumda kardiyak aritmi sikligr artmaktadir. Fiziksel gériiniimde ise kisa boy,
hipertelorizm, hafif bilateral ptosis, diisiik kulak seviyesi, protrude alin, hi-
poplastik mandibula ve sindaktili bildirilmektedir. Bu olgu ile Andersen Ta-
wil sendromu tanisi bilinen bir hastanin rinoplasti ameliyat sirasindaki
anestezi uygulamasini sunmayi amacladik.

Anahtar sozciikler: andersen tawil sendromu, rinoplasti, anestezi

ndersen Tawil sendromu (ATS) ventrikller aritmi,
periyodik paralizi ve ylz ve iskelet deformiteleriy-
le karakterize otozomal gecisli nadir bir hastaliktir
(1). Sendromun hiicre membranindaki voltaj kapili potas-
yum kanalinin i¢ tarafindaki diizeltici alfa subunitini kodla-
yan KCNJ2 genindeki mutasyon ve buna bagli kanalin fonk-
siyon kaybindan gelistigi kabul edilmektedir (2,3). Bu pato-
lojiye bagh gelisen/varolan degisiklikler anestezi uygula-
masi ve sonrasi problem yaratabilecek sonuclar dogurabilir.

Bu olgu ile ATS tanisi olan bir hastanin rinoplasti uygu-
lamasi sirasindaki anestezi deneyimimizi sunmayi amag-
ladik.
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ANESTHETIC MANAGEMENT IN ANDERSEN TAWIL SYNDROME
ABSTRACT

Andersen Tawil syndrome is a rare genetic disorder characterized by cardiac
arrhythmias, periodic paralysis and developmental deformities. Cardiac prob-
lems are ventricular arrhythmias (84%), long QT syndrome (50%), abnormal
TU wave pattern (73%) and sudden cardiac arrest (10%). Periodic paralysis
commonly occur with hypokalemia and lead to increase in the incidence of
cardiac arrhythmias. Physical appearance is typical with hypertelorism, mild
bilateral ptosis, low-set ears, hypoplastic mandibula and syndactily.

We present the anesthetic management in a patient with Andersen Tawil
syndrome who is scheduled to undergo rhinoplasty.

Key words: andersen —tawil syndrome, rhinoplasty, anesthesia

Olgu sunumu

Andersen Tawil sendromu oldugu bilinen 21 yasinda bayan
hasta rinoplasti ameliyati plani ile anestezi degerlendirme-
si icin goruldi. Fizik muayenesinde viicut kitle indeksi 19,92
kg/m?, Mallampati | ve kisa tiromental mesafe ile dlistik ku-
lak ve kuigcik ceneye sahipti. Kas glicii muayenesi tim eks-
tremitelerde ayni kuvvette ve dogaldi. Diger sistem muaye-
neleri normaldi. Kan basinci normal ama kalp aritmikti. Kan
sayimi, elektrolit diizeyleri ve kanama parametreleri normal
sinirlarda idi. EKG'de multifokal ventrikiiler ekstrasistolleri
vardi (Sekil 1), ancak klinik olarak herhangi bir aktif sikaye-
ti yoktu. iki yil 6nce sorunsuz bir over kisti ameliyati dykii-
su belirtti. Hastaya mevcut olan hastaligindan dolayi ortaya
cikabilecek komplikasyonlar ayrintili olarak anlatildi ve bu
operasyon icin yazili onami alindi.
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Andersen Tawil Sendromu

Ameliyat sabahi oral midazolam premedikasyonu ve ame-
liyathane odasinda standart ASA monitdrizasyonunu ta-
kiben olasi tehlikeli ritm degisikliginin hizli farkedilme-
si ve tedavisi ile aralikh potasyum seviyesi takibi amaciyla
lokal anestezi altinda invaziv arteriyel kateterizasyon ger-
ceklestirildi. Anestezi induksiyonu propofol (2 mg/kg), ro-
kuronyum (0.6 mg/kg) ve remifentanil (2 mcg/kg) ile, ida-
me ise sevofluran, %50 O2/havaile birlikte remifentanil in-
fuzyonu (0.4 mcg/kg/dak) verilerek saglandi. Cerrahi sira-
sinda lokal anestezik olarak adrenalinsiz lidokain kullanil-
di. Ameliyat boyunca tasikardiye neden olabilecek anes-
tezik ajanlar, adrenalinli lokal anestezik, potasyum alim/
salinimi etkileyecek ajanlar kullanilmadi. Fibrilasyon ris-
kine karsi defibrilator hazir bulunduruldu. 135 dakika si-
ren ameliyat boyunca sik ventrikiler ekstrasistoller devam
etti, kisa stireli normal sinis ritmine gecisler gézlendi, bra-
dikardi g6zlenmedi. Kan basinci her zaman stabil seyretti.
Arteriyel kan gazi ile potasyum seviyesi 6lciimleri normal
izlendi. Ameliyat sorunsuz tamamlandi, perioperatif d6-
nemde klinik sorunu olmadi, hasta 1.glin taburcu edildi.
Bir hafta sonraki kontroliinde hicbir sikayeti yoktu.

Tartisma

Andersen Tawil sendromu nadir gorilen genetik bir has-
taliktir ve insidansi bilinmemektedir (4). Kardiyak disrit-
mi, periyodik paralizi ve gelisim deformiteleriyle karak-
terizedir. iki tipi vardir: hastalarin %60'Inda (tip 1) gene-
tik bir mutasyon tanimlanmis, ama geri kalan %40 hasta-
da (tip 2) sebep heniiz agciklanamamistir. Tip 1'de 17923
kromozumunda KCNJ2 geninde mutasyon sonucu, bu ge-
nin kodladigi potasyum kanalinin “inward rectifier” (Kir2.1)
boliminde fonksiyon kaybi veya kanal fonksiyonunda
dominant-negatif supresyon meydana gelmektedir (1).
Kir2.1 kardiyak “inward rectifier” potasyum kanalinin (IK1)
alfa subunitini olusturmaktadir. IK1 atrial, his-purkinje ve
ventriklil hicrelerinde membran istirahat potansiyeli-
ni stirdiirmekten ve aksiyon potansiyelinin terminal bo-
[iminin olusmasindan sorumludur (5). KCNJ2'de 30'un
Uzerinde mutasyon tespit edilmis olup KCNJ2 geninde-
ki mutasyon sonucu azalan IK1 kardiyak aksiyon potan-
siyelinin terminal fazini uzatmasiyla erken afterdepolari-
zasyona neden olmakta, bunun sonucunda ge¢ kardiyak
repolarizasyon, EKG'de T-U dalga morfolojisi ve ventriki-
ler aritmi artisi gorilmektedir (3). Ventrikiler aritmi has-
talarin %84’Ginde goriilmekte ve ¢ift yonlu ventrikiler ta-
sikardi hastalarda goriilen en sik karakteristik ritm bozuk-
lugu (%34) olmakla birlikte polimorfik vetrikiiler tasikar-
di, multifokal prematir ventrikiler kontraksiyonlar, tor-
sade de pointes de gorulebilmektedir (7). Ayni zaman-
da bazi hastalarda komplet sag dal blogu, sol dal blogu,

bifasikuler blok ve 1. derece atrioventrikiiler blok da go-
raldigu bildirilmistir (1,5). ATS'da gézlenen ritm bozuklu-
gu farklidir; hastalar yogun aritmi yikiine karsin; asemp-
tomatik veya minimal semptom ile kendini gdsterebilir
(2). Nitekim bizim olgumuzda da aktif hicbir sikayeti olma-
yan hastanin EKG'sinde yogun ventrikiler ekstrasistoller
hakimdi. Hastalarin %73’tnin EKG'sinde repolarizasyon
anormalligini gosteren terminal T dalgasinda uzama, ge-
nis T,U dalga paterni ve bifazik biiytik U dalgasi goriilebil-
mektedir. Hastalarin %50'sinde QT araliinda uzama tes-
pit edilmis olup ATS'nin “long QT sendromu 7" olarak da
adlandiriimasina neden olmustur (3,6). Ozellikle QT araligi
uzun olan hastalarda agri, korku, sinirlilik gibi emosyonel
durumlarin neden oldugu ani ve yogun adrenerjik stimu-
lasyon ekstrasistollere ve aritmi artisina neden olabilmek-
tedir (1). QT araligini uzatan ilaglarin, kardiyak ekstrasistol-
leri artiran salbutamol gibi inhalerlerin, tiazid gibi potas-
yum kaybina neden olan diiretiklerin kullanimindan kaci-
nilmasi gerekmektedir. Senkop gorilebilmekle birlikte ani
kardiyak arrest hastalarin %10'nunda gorilmekte, 6lim-
le sonuglanabilmektedir (7). Polimorfik ventrikuler tasikar-
disi olan hastalara “implantable cardioverter defibrilator”
onerilebilmekle birlikte ventrikiler aritmilere karsi imipra-
min, amiodaron ve acetozalamid ve flecainid basaril ola-
bilmektedir (5,6). Bir olguda da sol torasik sempatektomi-
nin ekstrasistolleri azaltmada basaril oldugu bildirilmistir
(1). Bizim olgumuzda da ameliyat 6ncesi emosyonel du-
rumlarin neden oldugu adrenerjik stimiilasyonu engelle-
yecek diizeyde sedasyon saglandi ve ameliyat boyunca
tasikardiye neden olabilecek anestezik ajanlar, adrenalinli
lokal anestezik, potasyum alim/salinimi etkileyecek ajan-
lar kullanilmadi. Fibrilasyon ve arrest riskine karsi defibri-
lator hazir bulunduruldu. Eksternal pace pedlerin baglan-
masi da onlem olarak distiniilebilir.

ATSda fiziksel goriinimde kisa boy, hipertelorizm, ha-
fif bilateral pitozis, disik kulak seviyesi, cikik alin, hipop-
lastik mandibula, damak defektler, kiiclik el ve ayaklar, tek
palmar cizgi ve klinodaktili, sindaktili bildirilmektedir (1).
Beraberinde skolyoz, unilateral displastik bobrek, vajinal
atrezi, kriptorsidizm, aort koarktasyonlu bikispid aort ka-
padi, pulmoner stenoz gibi kardiyak anomalilerin de es-
lik ettigi bildirilmistir (4). Bir seride fasial sekil bozuklugu-
nun kardiyak veya muskiler sorunlarin ciddiyetiyle iligki-
li olmadigi belirtilmistir (5). Ayrica, potasyum kanallari-
ni etkileyen bir genetik sendromda gelisimsel bozukluk-
lar ve kemik degisikliklerinin nasil meydana geldigi acik-
lanamamistir. Hipoplastik mandibula, palatal defektler
gibi fasial sekil bozukluklari olan hastalarda entlibasyon
icin degerlendirmede dikkatli olunmali ve indiiksiyon on-
cesi degisik tur laringoskop ve havayolu araglarini hazir
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Sekil 1. Olgunun preoperatif elektrokardiyogrami.

bulundurulmasi 6nemlidir. Bizim hastamizda fasial bozuk-
luk olarak dusiik kulak seviyesi ve kiicik ¢ene dikkat ¢ek-
mekte idi. Ancak, anestezi indiiksiyon ve endotrakeal en-
tibasyonda gliclik yasanmadi.

Andersen Tawil sendromunda gozlenen kardiyak bulgular
ventriktler aritmi (%84), uzun QT sendromu (%50), anor-
mal TU dalga paterni (%73) ve ani kardiyak arresttir (%10)
(2,3). Gegici kas gligsuzligu ise spontan veya uzun sureli
dinlenmede ve dinlenme sonrasi egzersizle, siklikla prok-
simal gligstizliik seklinde goriilmekte, atak sikligi ve siiresi
degiskenlik gosterebilmektedir.

ATS'da periyodik paraliziler siklikla hipokalemi durumun-
da gorilmekle birlikte, hiperkalemidurumlarinda da goru-
lebilir. Karbonhidrattan zengin yemek sonrasi ve egzersiz

Kaynaklar

sonrasi dinlenme veya uzun dinlenme sonralarinda parali-
ziler daha sik goriilmektedir. Hipokalemik periyodik para-
lizi durumlarinda kardiyak aritmi sikligi artmakta ve parali-
zi atagindan 24-48 saat sonra diizelmektedir. Yas ilerledik-
ce paralizi sikhgi azalmaktadir. Karbonik anhidraz inhibito-
ri olan asetozalamid kullanimi ve potasyum salinimini en-
gelleyen spironolakton diiiretigi ise periyodik paralizilere
karsi kullanilmistir (1). Hastamizda ameliyat sirasinda arte-
riyel kan gazi ile potasyum 6l¢cuimu yapilmis, degerler nor-
mal sinirlarda seyretmistir.

Sonuc olarak, bir potasyum kanal defekti olan Andersen
Tawil sendromunda degisik klinik bulgular goriilmesi agi-
sindan dikkatli olunmasi gerekir. Bizim olgumuzda bilinen
oykau, iyi bir hazirlk ve anestezi plani ile sorunsuz bir ame-
liyat gerceklestirildi.
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