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Anesthetic Management in Freidrich’s Ataxia: Case Report
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Ozet

Friedrich ataksisi spinoserebellar ve piramidal yollarin progresif dejenerasyonuna yol acan otozomal resesif néromuskuler bir
hastaliktir. Norodejeneneratif diger hastaliklarda oldugu gibi, depolarizan olmayan kas gevseticilerine karsi artmis duyarlilik ve
sUksinilkolin uygulanmasindan sonra hiperkalemiye yatkinlik gorilebilir. Anesteziyolojik yaklasim agisindan dikkat edilmesi gereken
en dnemli noktalar eslik eden myokardiyal problemler ve néromuskaler blokerlerin kullanimidir. Bu olgu sunumunda acil sartlarda

abdominal cerrahi uygulanan freidrich ataksili bir hastada ki anestezik yaklasim sunuldu.
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Abstract

Freidrich's ataxia is a autosomal resessive neuromuscular disease, causing progressive degeneretaion of spinocerebellar and
pyramidal tracts. Increased sensitivity to non depolirazing muscle relexant agents and vulnerability to hyperkalemia after suchcyline
choline injection could be seen, similiar to other neurodegenerative illnesses. Main imperative points in anesthesiologic
management are, accompanying myocardial problems and usage of neuromuscular agents. In this case report, anesthetic

management of a patient with freidrich's ataxia who had abdominal surgery in emergent conditions was reported.
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Giris

Friedrich ataksisi spinoserebellar ve piramidal yollarin progresif
dejenerasyonuna yol acan otozomal resesif néromuskuler bir
hastaliktir. insidansi 1/50000 dolayindadir (1). Temel bulgu,
iskelet kaslarinda glicstizlUkle beraber olan progresif ataksidir.
Norodejeneneratif diger hastaliklarda oldugu gibi, depolarizan
olmayan kas gevseticilerine karsi artmis duyarlihk ve
sUksinilkolin uygulanmasindan sonra hiperkalemiye yatkinlik
gorilebilir (1). Volatil anesteziklerin de sinir kas kavsaginda
blogu arttirdiklari bilindiginden anestezik yaklasimda dikkatli
olunmali kas gevseticilerden ve volatil anesteziklerden
mUmkin oldukca kaginilmalidir (2). Bu olgu sunumunda akut
batin tanisiyla acil sartlarda laparotomi yapilan freidrich ataksili
bir hastada ki anestezik yaklasimimiz sunuldu.

Olgu

22 yasinda, acil servise karin agrisi sikayeti ile basvuran kadin
hastaya akut batin tanisi konularak acil olarak operasyonu
planlandi. 6 yildir friedrich ataksisi tanisi olan hastanin
operasyon oncesi laboratuvar incelemeleri normaldi. Fizik
muayenesinde abdominal defans ve Ust ekstremitelerinde ince
tremoru disinda bir anormallige rastlanmadi.
Premedikasyonda ranitidin 50 mg, metaklopramid 10 mg,
midazolam 2mg intravenz olarak kullanildi. Hastaya propofol
2mg/kg, remifentanil 1pg/kg ile indiksiyon yapildiktan sonra
kas gevsetici kullanilmadan entlbe edildi. Anestezi idamesi
propofol (100-200 pg/ kg/dk), remifentanil ( 0,1 Mg/kg/dk )
infizyonu ile saglandi. Hastanin tidal volimd 6-8 ml/kg ve
frekansi ETCO2 35-40 mm Hg olacak sekilde ayarland,

spontan solunuma izin verildi. Yapilan eksplorasyonda apandiksin
inflame oldugu gortldi ve apendektomi yapildi. Operasyon 40
dakika strdi. Anestezi sonlandirildiktan 5 dk. sonra hasta yeterli
spontan solunum olusturdu ve hava yolunu kontrol edebildigi
gdzlendi. Cerrahi yogun bakim tnitesinde 3 glin boyunca izlenen
hastada herhangi bir komplikasyona rastlanmadan taburcu edildi.

Tartisma

Freidrich ataksisi otozomal resesif ataksilerin en sik
gorilenlerindendir. 9g ya da 9p lokusunda yer alan FRDA
genindeki mutasyona bagh olarak ortaya c¢ikar. Bu gen
mitokondriyal bir protein olan frataksin Gretiminden sorumludur.
Frataksin Uretiminde azalma mitokondriyal demir birikiminde
artisa yol acar ve buna bagh mitokondriyal solunum
fonksiyonlarinin  bozulmasi patogenezde o6nemli rol oynar.
Spinoserebellar, piramidiyal yollar, serebellum ve medulla
etkilenen en énemli yerlerdir. Hastalik genellikle adolesan donem
oncesi bulgu vermeye baslar. Ekstremite hareketlerinde
koordinasyon bozuklugu, dizartri, nistagmus, azalmis tendon
refleksi, babinski isareti, pozisyon duyusunda kayip en sik
rastlanan bulgulardir. Motor ve duyusal sinir iletimi de
bozulmustur (1). Freidrich ataksili hastalarda, kardiyak tutulum
%86-95 oraninda degisir uzun dénem takipte bu oran %100'e
ulasir. Kardiyak acidan ileti defektlerine ve sol ventrikiler
hipertrofisiye sik rastlanildigindan, klinik olarak hemodinaminin
stabil seyretmesi 6nemlidir. Anesteziyolojik yaklasim acisindan
dikkat edilmesi gereken en 6nemli noktalar eslik eden
myokardiyal problemler ve néromuskaler blokerlerin kullanimidir.
Suksinil kolin kullanimi ile ortaya cikabilecek olan hiperkalemi riski
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nedeniyle depolarize edici noéromuskuler blokerlerden
kacinilmalidir. Non depolarizan ajan kullanilan vaka
takdimlerinde tUbokdrar ile hipersensitivite goraldigu
bildirilmistir. Baska ajanlarla normal ya da normale yakin
cevaplar elde edilmistir (3-5) Literatlrdeki vakalarin cogunda
volatil anesteziklerin kullanilmis olmasi dikkat cekicidir.
Volatil anestezikler kullanillmadan propofol ile opioid
infzyonun yapildigi ve sinir kas kavsagi monitorizasyonu ile
non depolarizan kas gevseticilerin de glvenle kullanildigini
gosteren az sayida yayin mevcuttur (2, 6). Propofol ve
remifentanilin titre edilerek inflizyonu, yeterli sivi replasmani
ile birlikte, arteryel basincta major bir degisiklige neden
olmadan, volatil anesteziklerden kacinma agisindan yeterli,
guvenlive klinik olarak basarili bir alternatif olusturmaktadir.

Kas gevseticilere ve volatil anesteziklere duyarliligin arttigi bu
hasta grubunda, kas gevsetici kullanmadan entlbasyon ya
da uygun hastada laringeal maske ile hava yolu saglanarak,
total intravendz anestezi ile genel anestezi uygulanabilir.
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