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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. 
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ÖZ

Leigh sendromu nadir görülen bir infant ve çocukluk dönemi 
hastalığıdır. Hastalık; nörodejenerasyon, subakut nekrotizan en-
sefalomiyelopati ile progresyon göstermekte ve klinik olarak ge-
lişme geriliği, konvülsiyon, disartri, ataksi, miyopati ile seyrede-
bilmektedir. Perkütan endoskopik gastrostomi nedeni ile Leigh 
Sendromlu bir çocuğun anestezi uygulaması aktarılmıştır. Pre-
operatif, özellikle respiratuvar, kardiyak ve renal sistem fonksi-
yonları ayrıntılı değerlendirilmelidir. Varolan miyopati nedeniyle 
nöromuskuler ajan ve uzun etkili opioid kullanılmasının posto-
peratif respiratuvar komplikasyonları arttırabilir. Perioperatif dö-
nemde laktik asidozun gelişebileceği gözönünde bulundurularak 
pre-perioperatif dönemde mutlaka dekstrozlu sıvıların verilmesi 
önerilmektedir.
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Giriş

Leigh sendromu nadir görülen infant ve çocukluk dönemi hastalığıdır. Mitokondriyal ve nüklear genom mutasyonlarının 
bulunduğu hastalık, nörodejenerasyon, subakut nekrotizan ensefalomiyelopati ile progresyon göstermekte ve klinik olarak 
gelişme geriliği, konvülsiyon, disartri, ataksi, miyopati ile seyredebilmektedir. Bu hastaların endoskopik girişimler, dental 
sorunlar ve benzeri nedenlerle genel anestezi ihtiyacı olabilmektedir (1, 2).

Sunulan olguda perkütan endoskopik gastrostomi nedeni ile cerrahi planlanan Leigh Sendromlu bir çocuğun anestezi 
uygulaması aktarılmıştır. 

Olgu Sunumu

Miadında 3600 gr doğan kız hasta, 1 yaşına kadar nöromotor gelişimi normal iken sonrasında yürüme ve yemede güçlük 
ile başlayıp progresyon gösteren, motor ve gelişme geriliği saptanmıştır. Yapılan radyolojik tetkiklerde piruvat eksikliğine 
sekonder değişiklikler gözlenmiş, laboratuvarda kompleks IV eksikliği, BOS ve idrarda yüksek laktat ve piruvat düzeyleri 
bulunmuştur. Leigh sendromu tanısı ile takip edilen 6 yaş 10 kg olan hastaya perkütan endoskopik gastrostomi nedeniyle 
cerrahi planlanmıştır. 

Hastanın fizik muayenesinde şuur açık fakat sınırlı kooperasyon sağlanabildiği, abdominal tipte solunumu ve hiperven-
tilasyonu olduğu, solunum ve kalp sesleri normal olarak gözlendi. Hasta cerrahi öncesi sedasyon yapılmaksızın ameliyat-
haneye alındı. Standart anestezi monitorizasyonunun ardından 0,1 mg/kg midazolam, 2,5 mg/kg ketamin uygulanarak 



anestezi indüksiyonu yapıldı, ardından 140-160/dk olan kalp 
hızının 65/dk ya gerilediği gözlendi. Hastaya atropin uygu-
lanması sonrası kalp atım hızı yükseldi. Hasta, nöromusku-
ler bloker kullanılmaksızın entübe edildi ve anestezi idamesi 
0,1-0,5 mcg/kg/dk remifentanil ve sevofluran %2 ile sağlan-
dı. Cerrahi süresince %2 dekstroz-isolyte karışımı infüzyonu 
yapılan hastanın, ortalama arter basıncı 35-40 mmHg, kalp 
atım hızı 135-145/dk idi. Cerrahi sorunsuz olarak 45 daki-
kada tamamlandı. Hasta yeterli spontan solunum ve şuur 
açıklığı sağlandıktan sonra ekstübe edilerek, 2 saat derlenme 
ünitesinde izlendikten sonra servise gönderildi.

Tartışma

Leigh sendromu infant ve çocukluk çağında tanımlanmış mi-
tokondrial enerji üretiminde anormalliklerle birlikte birden 
fazla organ etkilenmesinin görüldüğü nörodejeneratif bir 
hastalıktır. Kalıtım X kromozumuna bağlı, otozomal resesif, 
otozomal dominant olarak bildirilmiştir. Laboratuar bulgula-
rından BOS laktat düzeyinin kandan daha yüksek olması en 
önemli karakteristik özelliğidir. Piruvat dehidrogenaz komp-
leksi, piruvat karboksilaz, sitokrom C oksidaz (kompleks IV), 
NADH-CoQ redüktaz (kompleks I) defektlerine bağlı olarak 
klinik özellikler ortaya çıkmaktadır. Kompleks IV eksikliği en 
sık görülen biyokimyasal enzim defektidir; bu enzimlerin ek-
sikliğinin serum, BOS ve idrarda laktat ve piruvat düzeyinin 
yükselmesine neden olduğu belirtilmektedir (1-3).

Radyolojik incelemede; fokal, özellikle beyin sapı ve talamusa 
lokalize bilateral simetrik spongioform lezyonlar saptanabil-
mektedir (1). Leigh sendromu kliniği enzim eksikliğine göre 
farklı tablolarda izlenebilir. Hipotoni, ataksi, nistagmus, ko-
reoatetoz ve hiperventilasyon en önemli klinik bulgulardan-
dır. Bunların yanısıra periferik nöropati, apne nöbetleri gibi 
semptomlar da eşlik edebilir, ölüm nedeni sıklıkla santral so-
lunum yetmezliği olarak bildirilmiştir (1, 2).

Anestezi öncesi değerlendirmede özellikle nörolojik, respira-
tuvar, kardiyak ve renal sistem fonksiyonları ayrıntılı değer-
lendirilmelidir. Preoperatif dönemde hava yolu reaktivitesinin 
artmış olması havayolu ile ilgili sorunlarda artışa neden olabil-
mektedir. Hastalar, anestezi öncesi respiratuvar fonksiyonlar 
açısından olabilecek en iyi durumda olmalıdır. Varolan hipo-
toni ve spastisite, özellikle nöromuskuler ajan ve opioid kulla-
nımında dikkatli olmayı gerektirmektedir. Uzun etkili opioid 
ve nöromuskuler bloker kullanımının postoperatif respiratu-
var komplikasyonları arttırdığı ve derlenme süresini uzatabile-
ceği bildirilmiştir. Genel anestezinin bu çekinceleri nedeniyle 
Gozal ve arkadaşları 5 çocukta perkütan endoskopik gastros-
tomi uygulamasını derin sedasyon altında yapmışlardır (1). 
Anestezi öncesi solunum yetersizliği olan Leigh sendromlu 
hastaların anestezi sonrası da solunum yetersizliği ile ciddi 

problemler yaşayabildiği hatta ölümlerin olduğu bildirilmiş-
tir (4). Perioperatif dönemde laktik asidozun gelişebileceği ve 
bozulmuş mitokondriyal disfonksiyon gözönünde bulundu-
rularak pre ve perioperatif dönemde mutlaka dekstrozlu sıvı-
ların verilmesi ve laktat ringer solüsyonlarından kaçınılması 
önerilmektedir (1, 3). 

Sonuç 

Leigh sendromlu hastalar, anestezi açısından farklı sistemlerin 
etkilenebildiği ve özellikle metabolik ve respiratuvar sorunla-
rın görülebileceği riskli hastalardır. Cerrahi öncesi çoklu sis-
tem değerlendirmesi yapılmalı ve cerrahi sonrası muhtemel 
sorunlar gözönünde bulundurulmalıdır. 

Hasta Onamı: Hasta onamı bu çalışmaya katılan hastalardan alınmıştır.

Hakem Değerlendirmesi: Dış bağımsız. 
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