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Leigh Sendromlu Hastada Anestezi Yonetimi
Anesthetic Management of Leigh Syndrome
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Leigh sendromu nadir gériilen bir infant ve ¢ocukluk dénemi
hastaligidir. Hastalik; nérodejenerasyon, subakut nekrotizan en-
sefalomiyelopati ile progresyon gdstermekte ve klinik olarak ge-
lisme geriligi, konviilsiyon, disartri, ataksi, miyopati ile seyrede-
bilmektedir. Perkiitan endoskopik gastrostomi nedeni ile Leigh
Sendromlu bir ¢ocugun anestezi uygulamasi aktarilmistir. Pre-
operatif, dzellikle respiratuvar, kardiyak ve renal sistem fonksi-
yonlart ayrintili degerlendirilmelidir. Varolan miyopati nedeniyle
néromuskuler ajan ve uzun etkili opioid kullanilmasinin posto-
peratif respiratuvar komplikasyonlar1 arttirabilir. Perioperatif do-
nemde laktik asidozun gelisebilecegi gézdniinde bulundurularak
pre-perioperatif dsnemde mutlaka dekstrozlu swvilarin verilmesi
onerilmektedir.
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Girig

ABSTRACT

Leigh syndrome is an extremely rare disorder in infants and
children. It is characterized by a progressive neurodegenerative
course with subacute necrotizing encephalomyelopathy, and it
presents with developmental delay, seizures, dysarthria, ataxia,
and myopathy. We present a patient with Leigh syndrome who
required general anesthesia for percutaneous endoscopic gastros-
tomy. The respiratory, cardiac, and renal system functions should
be very carefully evaluated in the peroperative period. The use
of long-acting opioids and neuromuscular agents increases post-
operative respiratory complications related to neuromuscular
myopathy. Considering that lactic acidosis can develop in the
perioperative period, it is recommended to give pre-perioperative
fluids with dextrose.

Keywords: Child, anesthesia, Leigh syndrome

Leigh sendromu nadir goriilen infant ve ¢ocukluk dénemi hastaligidir. Mitokondriyal ve niiklear genom mutasyonlarinin
bulundugu hastalik, nérodejenerasyon, subakut nekrotizan ensefalomiyelopati ile progresyon gostermekte ve klinik olarak
gelisme geriligi, konviilsiyon, disartri, ataksi, miyopati ile seyredebilmektedir. Bu hastalarin endoskopik girisimler, dental
sorunlar ve benzeri nedenlerle genel anestezi ihtiyact olabilmektedir (1, 2).

Sunulan olguda perkiitan endoskopik gastrostomi nedeni ile cerrahi planlanan Leigh Sendromlu bir ¢ocugun anestezi
uygulamasi aktarilmigtir.

Olgu Sunumu

Miadinda 3600 gr dogan kiz hasta, 1 yasina kadar néromotor gelisimi normal iken sonrasinda yiirtime ve yemede giicliik
ile baglay1p progresyon gosteren, motor ve gelisme geriligi saptanmustir. Yapilan radyolojik tetkiklerde piruvat eksikligine
sekonder degisiklikler gdzlenmis, laboratuvarda kompleks IV eksikligi, BOS ve idrarda yiiksek laktat ve piruvat diizeyleri
bulunmusgtur. Leigh sendromu tanust ile takip edilen 6 yag 10 kg olan hastaya perkiitan endoskopik gastrostomi nedeniyle
cerrahi planlanmugtir.

Hastanin fizik muayenesinde suur agik fakat sinirli kooperasyon saglanabildigi, abdominal tipte solunumu ve hiperven-
tilasyonu oldugu, solunum ve kalp sesleri normal olarak gozlendi. Hasta cerrahi dncesi sedasyon yapilmaksizin ameliyat-
haneye alindi. Standart anestezi monitorizasyonunun ardindan 0,1 mg/kg midazolam, 2,5 mg/kg ketamin uygulanarak
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anestezi indiiksiyonu yapildi, ardindan 140-160/dk olan kalp
hizinin 65/dk ya geriledigi gozlendi. Hastaya atropin uygu-
lanmasi sonrast kalp aum hizi yiikseldi. Hasta, néromusku-
ler bloker kullanilmaksizin entiibe edildi ve anestezi idamesi
0,1-0,5 mcg/kg/dk remifentanil ve sevofluran %?2 ile saglan-
di. Cerrahi siiresince %2 dekstroz-isolyte karigimi infiizyonu
yapilan hastanin, ortalama arter basinci 35-40 mmHg, kalp
atim hizi 135-145/dk idi. Cerrahi sorunsuz olarak 45 daki-
kada tamamlandi. Hasta yeterli spontan solunum ve suur
agtkligr saglandiktan sonra ekstiibe edilerek, 2 saat derlenme
tinitesinde izlendikten sonra servise génderildi.

Tartisma

Leigh sendromu infant ve ¢ocukluk ¢aginda tanimlanmig mi-
tokondrial enerji tiretiminde anormalliklerle birlikte birden
fazla organ etkilenmesinin goriildiigli nérodejeneratif bir
hastaliktir. Kalitm X kromozumuna bagli, otozomal resesif,
otozomal dominant olarak bildirilmigtir. Laboratuar bulgula-
rindan BOS laktat diizeyinin kandan daha yiiksek olmast en
onemli karakeeristik 6zelligidir. Piruvat dehidrogenaz komp-
leksi, piruvat karboksilaz, sitokrom C oksidaz (kompleks IV),
NADH-CoQ rediiktaz (kompleks I) defekelerine bagli olarak
klinik 6zellikler ortaya ¢ikmaktadir. Kompleks IV eksikligi en
stk goriilen biyokimyasal enzim defektidir; bu enzimlerin ek-
sikliginin serum, BOS ve idrarda laktat ve piruvat diizeyinin
yiikselmesine neden oldugu belirtilmektedir (1-3).

Radyolojik incelemede; fokal, 6zellikle beyin sap: ve talamusa
lokalize bilateral simetrik spongioform lezyonlar saptanabil-
mektedir (1). Leigh sendromu klinigi enzim eksikligine gore
farkl tablolarda izlenebilir. Hipotoni, ataksi, nistagmus, ko-
reoatetoz ve hiperventilasyon en énemli klinik bulgulardan-
dir. Bunlarin yanisira periferik néropati, apne nobetleri gibi
semptomlar da eglik edebilir, 6liim nedeni siklikla santral so-
lunum yetmezligi olarak bildirilmistir (1, 2).

Anestezi oncesi degerlendirmede ozellikle nérolojik, respira-
tuvar, kardiyak ve renal sistem fonksiyonlar1 ayrinuli deger-
lendirilmelidir. Preoperatif ddnemde hava yolu reaktivitesinin
artmis olmasi havayolu ile ilgili sorunlarda artisa neden olabil-
mektedir. Hastalar, anestezi dncesi respiratuvar fonksiyonlar
agisindan olabilecek en iyi durumda olmalidir. Varolan hipo-
toni ve spastisite, 6zellikle néromuskuler ajan ve opioid kulla-
niminda dikkatli olmay1 gerektirmektedir. Uzun etkili opioid
ve ndromuskuler bloker kullaniminin postoperatif respiratu-
var komplikasyonlari arttirdigs ve derlenme siiresini uzatabile-
cegi bildirilmistir. Genel anestezinin bu ¢ekinceleri nedeniyle
Gozal ve arkadaslari 5 ¢ocukta perkiitan endoskopik gastros-
tomi uygulamasini derin sedasyon altinda yapmiglardir (1).
Anestezi 6ncesi solunum yetersizligi olan Leigh sendromlu
hastalarin anestezi sonrasi da solunum yetersizligi ile ciddi
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problemler yasayabildigi hatta éliimlerin oldugu bildirilmis-
tir (4). Perioperatif donemde laktik asidozun gelisebilecegi ve
bozulmug mitokondriyal disfonksiyon gézéniinde bulundu-
rularak pre ve perioperatif dénemde mutlaka dekstrozlu stvi-
larin verilmesi ve laktat ringer soliisyonlarindan kaginilmasi
onerilmektedir (1, 3).

Sonug

Leigh sendromlu hastalar, anestezi agisindan farkli sistemlerin
etkilenebildigi ve 6zellikle metabolik ve respiratuvar sorunla-
rin goriilebilecegi riskli hastalardir. Cerrahi dncesi ¢oklu sis-
tem degerlendirmesi yapilmali ve cerrahi sonrast muhtemel
sorunlar gézéniinde bulundurulmalidir.

Hasta Onami: Hasta onami bu ¢alismaya katilan hastalardan alinmistir.
Hakem Degerlendirmesi: Dis bagimsiz.
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