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ÖZET
Osteogenezis ‹mperfekta (O‹), primer olarak kemi¤i tutan, kollajen anormalliklerle seyreden, genetik geçiflli, nadir bir ba¤

doku hastal›¤›d›r. Bu hastalarda anestezi uygulamalar› s›ras›nda, entübasyon güçlü¤ü, servikal vertebra fraktürleri, ve kullan›lan
anestezik ajanlara ba¤l› malign hipertermi geliflebilir. Bu hastalarda gerekli önlemlerin al›nmas›, havayolu yönetimi s›ras›nda
yeni k›r›klar›n oluflumundan kaç›n›lmas›, hipertermiyi önlemek için inhalasyon ajanlar› yerine intravenöz ajanlar›n kullan›m›
düflünülebilir. Deksmedetomidin, yumuflak ekstübasyon koflullar› sa¤layan bir sedatiftir ve bu özelli¤iyle T‹VA uygulamalar›nda
üçüncü ajan olarak uygulanabilir. Bu olguda, ortopedik cerrahi geçirecek O‹’l› hastada deksmedetomidinin total intravenöz
anesteziye (T‹VA) adjuvan olarak eklenmesiyle ilgili deneyimimiz sunulmaktad›r.
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SUMMARY
Osteogenesis imperfecta (OI) is a rare connective tissue disease that primarily appears in bone, preceded with collagen

abnormalities, characterized genetically. During the anesthetic management of these patients, intubation difficulties, cervical spine
fractures, and malignant hyperthermia triggered by used anesthetic agents may develop. Taking the necessary measures in these
patients, avoiding formation of new fractures during airway management, and to prevent hyperthermia intravenous agents can be
thought instead of inhalation agents. Dexmedetomidine, is a sedative agent that provides smooth extubation conditions, and can
be applied to TIVA as a third agent due to this property.  In this case, we present our experience for adding dexmedetomidine to
total intravenous anesthesia as an adjuvant to the patient with OI undergoing orthopedic surgery.  
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G‹R‹fi

Osteogenezis imperfekta (O‹), 1:20.000–1:60.000
canl› do¤umda bir görülen, genetik geçiflli, primer ola-
rak kemi¤i tutan ve kollajen anormallikleri ile seyreden
bir ba¤ doku hastal›¤›d›r (1). Klinik olarak uzun kemik-
lerde k›r›k e¤ilimi, geliflme gerili¤i, skleral renk de¤iflik-
li¤i (gri-mavi sklera), difl yap›s› anormallikleri, iflitme
kayb›, pulmoner ve kardiyak anomaliler, gö¤üs deformi-
tesi, eklem yumuflakl›¤› ve koagülasyon defektleri ile
seyreder (2). O‹’l› hastalar özellikle kemik yap›lar›ndaki
anormallikler sonucu geliflen patolojik k›r›klar nedeniy-
le s›kl›kla ortopedik giriflimler için anestezi prati¤inde
karfl›m›za ç›kmaktad›r (3). 

Bu hastalar›n anestezi yönetimi anatomik anormal-
likler nedeniyle rejyonal anestezi tekniklerini güçleflti-
rirken; genel anestezi uygulamalar›nda havayolu sa¤la-
ma giriflimleri s›ras›nda oluflabilecek servikal vertebra

ve mandibula fraktürleri, karfl›lafl›labilecek entübasyon
güçlükleri ve kullan›lan anestezik ajanlar›n malign hi-
pertermiyi tetikleyebilmesi aç›s›ndan oldukça dikkat ge-
rektirmektedir (4).

Bu yaz›da bilateral tibiada k›l›ç k›n› deformitesi nede-
niyle osteotomi yap›lacak O‹’li bir çocuk hastadaki propo-
fol, remifentanil infüzyonuna adjuvan deksmedetomidin
eklenerek uygulanan total intravenöz anestezi (T‹VA)
yöntemi ile ilgili anestezi deneyimimiz sunulmaktad›r.  

OLGU SUNUMU

Yedi yafl›nda, 15 kg a¤›rl›¤›nda, 93 cm boyunda, bi-
lateral k›l›ç k›n› deformitesi nedeniyle osteotomi yap›l-
mas› planlanan O‹’li hastan›n preoperatif de¤erlendir-
mesinde; orta düzeyde motor geliflim gerili¤i oldu¤u,
tekrarlayan k›r›klar nedeniyle yürüyemedi¤i ve Pamid-
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ronat disodium tedavisi (1mg kg-1 dozda infüzyon 3 gün,
total doz 36 mg) ald›¤› ö¤renildi. Fizik muayenesinde
büyük kafa, k›sa boyun, mavi sklera, dentinogenezis im-
perfekta, ekstremitelerindeki fraktürlere ba¤l› flekilsel
kemik deformiteleri ve hareket k›s›tl›l›¤› oldu¤u görüldü
(Resim 1,2). Havayolu de¤erlendirmesinde Mallampati
Grade II-III olan olgunun, rutin laboratuar tetkikleri ve
koagülasyon profili normaldi. PA akci¤er grafisinde de
özellik saptanmayan hastaya elektrokardiyogram, puls
oksimetre, manuel tansiyon aleti, ETCO2 ve nazofarin-
geal ›s› probu ile monitörizasyon uyguland›. 

‹ndüksiyonda i.v. 2 mg kg-1 propofol ve 1 µg kg-1 remi-
fentanil ile boyun ekstansiyona getirilmeden 2 numara la-
ringeal maske yerlefltirildi. Hastada yeterli ventilasyon
sa¤lanamamas› ve desatürasyon geliflmesi üzerine laringe-
al maske ç›kar›ld›. 0,1 mg kg-1 veküronyum eklenerek 3
dakikal›k kas gevflemesinden sonra nötral servikal pozis-
yonda, bafl ekstansiyona getirilmeden, tek seferde 4,5 nu-
mara kafl› endotrakeal tüp yerlefltirildi. Anestezi idamesin-
de %50/50 oksijen/hava kar›fl›m›yla 6-8 mg kg-1 sa-1 pro-
pofol, 0,25 µg kg-1 dk-1 remifentanil ve deksmedetomidin
(yükleme doz 1 µg kg-1 10 dk, idame 0,7 µg kg-1 sa-1) infüz-
yonu ile T‹VA uyguland›. Hastan›n bas›nca maruz kalabi-
lecek bölgelerine yumuflak destekler yerlefltirilerek, dik-
katlice pozisyon verildi. Hemodinamisi stabil seyreden
hasta 90 dakikal›k operasyon sonunda sorunsuz bir flekilde
ekstübe edildi ve herhangi bir komplikasyon geliflmedi.
Hastaya postoperatif analjezi için i.v. 15 mg kg-1 paraseta-
mol uyguland› ve derlenme skorunun 30. dakikan›n so-
nunda 3 olmas› üzerine Ortopedi servisine gönderildi.

TARTIfiMA

Osteogenezis imperfekta mezodermal dokular› tutan,
k›r›lgan kemik yap›s›yla karakterize olup, klinik seyir ve
bulgular›na göre dört tipe ayr›lm›flt›r. Tip I en yayg›n
görülen ve ›l›ml› form olup, mavi sklera, bozuk difl ya-
p›s›, iflitme kayb› ve çok a¤›r olmayan kemik deformite-
leriyle seyreder (5). Perinatal ölüme sebep olan Tip II O‹,

yenido¤an döneminde görülür ve çok a¤›r deformitelerle
birliktelik gösterir ve hayatla ba¤daflmaz. Tip III ve Tip IV
ise a¤›r deformiteler, kifoskolyoz ve k›sa boy ile karakteri-
ze O‹ formlar›d›r.  K›r›lgan kemik yap›lar›na sahip O‹’li
hastalar, birlikte görülebilen hipertermi, bozuk difl yap›s›,
trombosit disfonksiyonu ve koagülasyon defektleri, meta-
bolik bozukluklar, eklem gevflekli¤i ve ince deri yap›s›,
a¤›r klinik semptomlara yol açabilen konjenital kalp hasta-
l›klar› ve kapak hastal›klar› gibi durumlar nedeniyle anes-
tezi yönetiminde ayr› bir öneme sahiptir (2, 3, 6). 

O‹ gibi genetik geçiflli, multi-sistem tutulum göste-
ren hastal›klarda tercih edilecek anestezi ilaçlar›, uygu-
lama yöntemleri ve anestezi komplikasyonlar› aç›s›ndan
önceden haz›rl›k gereken klinik durumlard›r. O‹’li has-
talar›n anestezi uygulamalar› operasyonun tipine göre
rejyonal tekniklerden genel anestezi uygulamalar›na ka-
dar de¤iflebilmektedir. Ciddi hareket k›s›tl›l›¤› ve eklem
deformiteleri rejyonal anestezi tekniklerini k›s›tlamakla
birlikte literatürde hem rejyonal tekniklerin hem de ge-
nel anestezinin baflar›yla uyguland›¤› çal›flmalar bildiril-
mifltir (6-8). Ameliyathaneye al›nan O‹’li hastalar moni-
törizasyon, damar yolu sa¤lanmas› s›ras›nda dahi yeni
k›r›klar›n geliflimi için risk tafl›maktad›r. K›r›lgan kemik
yap›s›na sahip bu hastalar›n anestezi uygulamalar› s›ra-
s›nda karfl›lafl›labilecek sorunlar; anatomik anormallik-
ler nedeniyle havayolu kontrolü ve entübasyon güçlü-
¤üyle ilgili sorunlar, hastaya pozisyon verilmesi ve/veya
ekstübasyon s›ras›nda patolojik k›r›k geliflme ihtimalini
içermektedir (8). Bu nedenle O‹’l› hastalarda entübas-
yon, pozisyon uygulamalar› ve ekstübasyon travmatik
ve zorlay›c› hareketlerden kaç›n›larak mümkün oldu¤u
kadar yumuflak bir flekilde yap›lmal›d›r. Ayr›ca toraks
deformitelerine ba¤l› solunumsal disfonksiyon aç›s›ndan
da hastan›n preoperatif dönemde detayl› de¤erlendiril-
mesi ve haz›rlanmas› gerekmektedir (6). 

Genel anestezi uygulamalar›nda ›s› art›fl›n›n da ma-
lign hipertermi ile iliflkilendirilmesi nedeniyle literatür-
de tercih edilecek anestezi yöntemi olarak T‹VA ve la-

Resim 1. Hastan›n k›l›ç k›n› deformitesi Resim 2. Hastan›n kemik deformitelerinin radyografik görünümü
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ringeal maske uygulamas› önerilmektedir (9-10). ‹nha-
lasyon ajanlar›na alternatif olarak kullan›lan T‹VA uygu-
lamalar›nda propofol-remifentanil s›kl›kla tercih edilen
kombinasyon olmakla birlikte, baz› adjuvan ilaçlar da
bu kombinasyona eklenebilir. Adjuvan ilaçlar ek özel-
likleri ve/veya di¤er ilaç dozlar›n›n azalt›larak istenme-
yen etkilerin ortadan kald›r›lmas›n› sa¤lamas› nedeniyle
avantajl› gibi gözükmektedir. 

Olgumuzda kanama diatezi bulgular› olmamas›na ra¤-
men; hem çocuk olmas›, hem de pozisyon vermeyi zorlafl-
t›racak anatomik deformiteleri ve pozisyon s›ras›nda yeni
k›r›k geliflme ihtimali nedeniyle rejyonal anestezi uygula-
mas› planlanmad›. Mevcut deformitelerine göre (k›sa boy,
frajil kemik yap›s›, mavi sklera, dentinogenezis imperfek-
ta) Tip I O‹ olan bu olguda T‹VA uygulamas› kararlaflt›r›l-
d› ve genel anestezi yönteminde entübasyona ba¤l› trav-
matik ve zorlay›c› hareketlerden kaç›nmak için LMA yer-
lefltirilmesi kararlaflt›r›ld›. Ancak hastan›n LMA yerlefltiril-
dikten sonra yeterli ventile olamamas› nedeniyle havayolu
endotrakeal entübasyon uygulanarak sa¤land›. Propofol ve
remifentanil ile indüksiyon uygulanan hastan›n anestezi
idamesinde propofol ve remifentanil infüzyonuna deksme-
detomidin eklenerek T‹VA uygulad›.

Remifentanil k›sa etkili potent bir analjezik olmas› ne-
deniyle T‹VA uygulamalar›nda özellikle tercih edilmekte-
dir. Çocuklarda propofol-remifentanil kombinasyonunda
remifentanil gereksinimi eriflkinlerden iki kat daha fazla
olmaktad›r. Ayr›ca k›sa etki süresine ba¤l› olarak uyanma
aflamas›nda, kesilmesinden hemen sonra titreme ve ajitas-
yon gibi çekilme semptomlar› geliflebilmektedir (11). Bu
da ekstübasyon s›ras›nda dahi spontan k›r›k geliflebilen
O‹’li olgularda özellikle kaç›n›lmas› gereken bir durum
oluflturmaktad›r. Bu nedenle entübasyon ve hasta pozis-
yonu kadar ekstübasyon dönemi için de anestezi uygula-
mas›n›n dikkatle planlanmas› gerekmektedir. 

Biz de bu olguda hem remifentanilin çocuklarda ge-
rekli olan yüksek dozlar›n› azaltmak, hem de çekilme
sendromuna ba¤l› titreme ve ajitasyonu önleyip yumu-
flak ekstübasyon flartlar› sa¤layarak anestezi kalitesini
art›rmak amac›yla propofol-remifentanil T‹VA uygula-
mas›na adjuvan olarak deksmedetomidin eklemeyi plan-
lad›k. Bir α2-agonist olan deksmedetomidin, sedatif ve
anksiyolitik özelliklerinin yan› s›ra yumuflak ekstübas-
yon koflullar› sa¤lamas› nedeniyle de ön planda tercih
edilen bir ilaçt›r (12). Özellikle pediyatrik hasta grubun-
da deksmedetomidinin yumuflak ekstübasyon koflullar›
sa¤lad›¤› ve postoperatif ajitasyonu azaltt›¤›na dair ça-
l›flmalar bildirilmektedir (13). O‹’l› bu olguda da her-
hangi bir anestezi komplikasyonu geliflmeden baflar›yla
yumuflak bir uyanma ve ekstübasyon dönemi deksmede-
tomidin eklenen üçlü T‹VA yöntemi ile sa¤lanabilmifltir.

Sonuç olarak; O‹’li hastalarda karfl›lafl›labilecek
komplikasyonlara karfl› gerekli önlemlerin al›nmas›, ha-
vayolu yönetimi s›ras›nda yeni k›r›klar›n oluflumuna yol
açabilecek hareketlerden kaç›n›lmas›, bu hastalardaki
hipertermi e¤ilimi nedeniyle anestezik ajan seçiminde
inhalasyon ajanlar› yerine, yumuflak ekstübasyon koflul-
lar› oluflturdu¤u bildirilen deksmedetomidin eklenen T‹-
VA’n›n tercih edilmesinin güvenli bir anestezi sa¤laya-
bilece¤i kan›s›nday›z. 
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