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Joubert Sendromlu Hastanin Skolyoz
Cerrahisinde Anestezi Yonetimi:
Olgu Sunumu

Mehmet Bilhan Hayirlioglu®, Banu Gokay Vural®, Miizeyyen lyigiin®, Tayfun Giiler

OZET

Joubert Sendromu, hipotoni, anormal solunum paterni ve goz hareketleri, ataksi, psikomotor gelisme geriligi gibi
norolojik bulgularla karakterize, otozomal resesif gecisli nadir goriilen ndrolojik bir hastaliktir. Kranial magnetik
rezonans goriintiilemede serebellar vermis hipoplazisinin neden oldugu molar dis goriintiisii ndroradyolojik tani
kriteridir. Hastalarda erken gelisme donemindeki hipotoni nedeni ile skolyoz siklikla gériiliir. Bu yazida Joubert
sendromlu bir hastada skolyoz diizeltme operasyonu sirasinda anestezi yonetimimiz sunulmaktadr.

Anahtar sozciikler: Joubert Sendromu, skolyoz, pediatrik anestezi, ndrofizyolojik monitorizasyon, néromonitdrizasyon

ANESTHETIC MANAGEMENT OF SCOLIOSIS SURGERY FOR A PATIENT WITH JOUBERT SYNDROME:
A CASE REPORT

ABSTRACT

Joubert Syndrome is a rare, autosomal recessive (AR) disorder characterized byneurologic findings as hypotonia,
ataxia, physhcomotor developmental delay, abnormal respiratory pattern and abnormal eye movements. Molar
tooth sign caused by cerebellar vermis hypoplasia is a neuroradiologic diagnostic criteria in cranial magnetic
resonance imaging (MRI). Scolisosis is common in these patients due to hypotonia during the early developmental
period. In this article we presented our anesthesia management during scoliosis correction surgery in a patient
with Joubert Syndrome.

Keywords: Joubert syndrome, scoliosis, pediatric anesthesia, neurophysiological monitoring, neuromonitoring

oubert sendromu otozomal resesif gecisli nadir bir hastaliktir. Serebellar ve be-

yin sapi gelisme bozuklugu asil patolojidir (1). Kranial manyetik rezonans (MR)

goruntilemede serebellar vermis hipoplazisinin neden oldugu molar dis gorin-
tasu (Sekil 1) nororadyolojik tani kriteridir (2). Yenidogan doneminde belirgin olan
hipotoniye, anormal goz, dil hareketleri ve motor mental retardasyon eslik eder (3).
Erken donemde periodik apne, takipne seklinde gelisen anormal solunum paterni
hastaligin seyrinde yogun bakim takibi ve solunum destegi gerektirebilir. Dil buyuk
ve disarida olabilir. Maske ile zor ventilasyon ve zor entlibasyon olasiligi yiksektir.
iskelet sistemi anomalisi olarak degisik derecelerde skolyoz gériilebilir (4-6).

Skolyoz cerrahisinin en korkulan komplikasyonu spinal kord hasardir. Cerrahi sira-
sinda uygulanan norofizyolojik monitorizasyon ile sinir dokusu butlinligu takip
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Sekil 1. Joubert Sendromunda ndroradyolojik tani kriteri olan kranial manyetik
rezonans gorintilemede molar dig goruntist.

edilerek olusabilecek néral hasarin engellenmesi amacla-
nir. Anestezi yonetimi ve néromonitdrizasyon arasindaki
iliskinin cerrahi sonuclari etkileyebilme olasihgi bu tip cer-
rahilerde néromonitdrizasyonu en az etkileyecek anestezi
yonteminin kullaniimasini zorunlu kilmaktadir.

Olgu

Motor mental retarde, 6 yasinda, 45 kilo agirhigindaki has-
ta, ailesinden bilgilendirilmis onam alindiktan sonra skol-
yoz operasyonu icin ameliyathaneye alindi (Sekil 2). Oral
midazolampremedikasyonu sonrasinda intravendz pro-
pofol (2 mg kg™) ve fentanil (2 ug kg) ile anestezi indiik-
siyonu yapildi. intravendz, bolusremifentanil (1 ug kg™)
ile kas gevsetici kullanilmadan orotrakeal entiibasyon uy-
gulandi. Anestezi idamesi, propofol (6-10 mg kg sa™) ve
remifentanil (0,1-0,3 ug kg' dk”) infliizyonu ile saglandi.
Hemodinamik izlem icin, sag radyal arter ve sag internal
juguler ven kateterize edildi. N6romonitorizasyon sirasin-
da olusabilecek dil ve dis hasarini engelleyici aparatlar agiz
icine yerlestirildi. N6romonitorizasyon elektrotlari, idrar
sondasi ve 1s1 probu yerlestirildikten sonra hastaya pron
pozisyon verildi. Néromonitorizasyon baslatildi. Cerrahi
islem (posterior enstrimentasyon) siiresince hemodina-
mik olarak herhangi bir sorunla karsilasilmadi. Operasyon
sonunda ekstiibe edilen hasta yakin takip amaciyla yogun
bakima transfer edildi.

Sekil 2. Joubert Sendromunda siklikla gortilen skolyoz.

Tartisma

Joubert sendromundaki hipotoni nedeni ile olusan skol-
yoz bu hastalarda diizeltme operasyonlarini zorunlu ki-
lar. Bu tip operasyonlarda sinir hasari gorilme insidansi
%0,25-3,2'dir (7). Norolojik hasar; direkt basi, spinal kor-
dun gerilmesi ve kan akiminin azalmasi gibi nedenlerle
olusabilir. Wake up testi ve norofizyolojik monitorizasyon,
olusan hasarin erken fark edilip 6nlenmesi acisindan de-
gerli yontemlerdir. Kooperasyon gli¢ligi bulunan hasta-
larda wake up testi uygulanamaz. Sadece spinal motor
fonksiyonlari gostermesi, duysal yol hakkinda bilgi ver-
memesi, hasarin cerrahinin hangi asamasinda olustuguna
dair yetersiz kalmasi, test sirasinda istenmeyen ekstiibas-
yonlarin olabilmesi glinimiizde wakeup test kullanimini
azaltmaktadir (8).

Norofizyolojik monitdrizasyon sirasinda somatoduysal
uyarilmis potansiyeller (SEP), motor uyariimis potansiyel-
ler (MEP) ve elektromiyelogram (EMG) kullanilarak sinir
ileti yollarinin butinliga kontrol edilir. SEP monitdrizas-
yonunda periferik sinirin (genellikle posterior tibial sinir)
uyarilmasi sonrasinda epidural ve kortikal elektrotlardan
algilanan yanit degerlendirilir. MEP monitdrizasyonunda
ise transkranial elektriksel motor korteks uyaranlarinin
epidural seviyede veya kaslarda olusturdugu kas aksiyon
potansiyeli takip edilir (9).
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Norofizyolojik monitdrizasyon uygulanan hastalarda
kullanilan anestezi yontemi dnemlidir (10). Volatil ajanlar
ve propofol, SEP ve MEP'i doza bagimh olarak azaltirlar.
Volatil ajanlarin propofole gore SEP’leri daha fazla bas-
kiladigi bilinmektedir ancak son dénemde her iki yonte-
min anestezi derinligi gozetilerek néromonitdrizasyon
uygulanan hastalarda givenle kullanilabilecegine dair
yayinlar artmaktadir (11). Biz hastamiza propofol ve re-
mifentanil kullanarak total intravendz anestezi (TiVA)
uygulamayi tercih ettik. Néromuskaler iletiyi bloke eden
ajanlar SEP’ler Uzerinde olumsuz etki olusturmazken
MEP’lerin kas yanitlarini ve EMG 6l¢timlerini engellerler.
Bu nedenle néromonitdrizasyon uygulanan hastalarda
anestezi indiksiyonu ve endotrakeal entlibasyon son-
rasinda néromuskdiler iletiyi bloke edici ajanlar kulla-
nilmaz. Gunidmizde rokuronyum un etkisini tamamen
geri dondirebilen sugammadeks gibi bir ilacin varhgi,
entlibasyon sonrasinda néromuskiiler iletiyi tam olarak
geri dondirme imkani verdiginden néromonitdrizasyon
yapilacak hastalarda entiibasyon 6ncesinde rokiironyum
kullanilip entlibasyon sonrasinda sugammadeks kullani-
larak sinir kas iletisi entlibasyon dncesi doneme dondu-
rulebilir. Biz hastamizda kas gevsetici kullanmadan enti-
basyon uygulamayi tercih ettik.
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Joubert sendromlu hastalardaki biyik dil boyutlari MEP
Olctimleri sirasinda dil ve dis hasari olasiligini arttirmakta-
dir. Hastanin molar disleri arasina 1sirma engelleyici apa-
ratlar yerlestirilerek bu tip komplikasyonlar engellenebilir.
Ayrica pron pozisyonda olusabilecek g6z ve sinir basisina
karsi dnlemler unutulmamahdir.
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tansiyon icin uygun bir ajan olmasi remifentanili tercih edi-
len opioid ajan haline getirmektedir (12,13).
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