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OLGU SUNUMU — CASE REPORT

WILSON HASTALIGI OLAN OLGUDA ANESTEZi YONETIMI

ANESTHESIA MANAGEMENT OF A PATIENT WITH WILSON'’S DISEASE
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OZET

Wilson hastaligi (WH) 13. kromozom iizerindeki ATP7B geni iizerindeki mutasyon ile olugsan otozomal resesif gecisli, bakirin
bilier ekskresyonun bozukluguna neden olan bir hastaliktir. Bu olgu sunumunda Wilson hastaligi olan ve apandisit nedeniyle acil
cerrahi prosediir uygulanan bir hastada anestezi deneyimimizi tartismayr amacladik. Alti yil dnce Wilson hastaligi teshisi konmus,
astim ve kardiyomiyopati tanilart mevcut 42 yasindaki erkek hastaya apandisit nedeniyle acil cerrahi planlandi. Hastanin norolojik
muayenesi normaldi. Genel anestezi uygulanan hastaya indiiksiyonda 2 mg kg' propofol, 1 ug kg' fentanil, ve 0.5 mg kg' rokiironyum
bromiir intravendz olarak uygulandi. Anestezi idamesinde %50 oksijen ve %50 hava ile %2 sevofluran kullamildi. Sorunsuz bir sekilde
ekstiibe edilen hastada postoperatif koreiform hareketler ortaya ¢ikti. Hastanin takibinde koreiform hareketlerinin postoperatif
3-6 saat arasinda azalarak kayboldugu gézlendi. Hastanin anesteziden derlenmesinde bir gecikme gozlemlemedik. Sonug olarak,
Wilson hastaligi olgularinda karacigere en az toksik ajanlar tercih edilerek; koruyucu dnlemler, perioperatif ve postopereatif siki
takip ile sorunsuz bir anestezinin uygulanabilecegini diigiiniiyoruz.
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SUMMARY

Wilson’s disease (WD) is an autosomal recessive disorder characterized by mutations in the ATP7B gene, which causes the disorder
of copper excretion into bile. In this study we aimed to discuss our anesthesia experience in a Wilson's disease patient who underwent
emergency surgical procedures for appendicitis. A 42-year-old male WD patient suffering the disease for 6 years with a diagnosis
of cardiomyopathy and asthma, was planned an emergency surgery for appendicitis. The patient’s neurological examination was
normal. General anesthesia was preffered and for induction 2 mg kg” propofol, 1 ug kg fentanyl, and 0.5 mg kg' rocuronium was
intravenously administered. Anesthesia was maintained with 50% oxygen and 50% air and 2% sevoflurane. The patient was
extubated uneventfully, subsequently postoperative choreiform movements occurred. During the postoperative follow-up, the patient’s
choreiform movements were observed to disappear and declined by between 3-6 hours. We did not observe a delay in the patient'’s
anesthesia recovery. Consequently, we think general anesthesia can be uneventually applied in Wilson’s disease patients by using
least toxic agents to the liver, protective measures and with an attentive follow-up in the perioperative and postoperative periods.
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GIRIS

Wilson hastaligi (WH) bakir metabolizma bozuklu-
guna bagl olarak gelisen otozomal resesif gecisli prog-
resif hepatolentikiiler dejenerasyon izlenen bir hastalik-
tir (1). WH'da hepatik bakir transport proteinini kodla-
yan ve bakir metabolizmasinda 6nemli rolii olan 13.
kromozom iizerindeki ATP7B geni etkilenmistir. Bu ge-
nin etkilenmesi sonucu hepatositlerde bakirin trans-
membran transportunda anormallik olur ve bakirin bili-
yer sisteme atilimi ile seruloplazmin sentezi azalir (2).
Basta karaciger ve beyin olmak iizere pek ¢ok organ ba-

kir birikiminden etkilenebilir. Hastalik karaciger hastali-
&1 olarak, progressif norolojik bozukluk veya psikiyatrik
hastalik bulgulari ile ortaya ¢ikabilir (3). Karaciger has-
taliginin tipi sadece biyokimyasal anormalliklerin goriil-
diigii asemptomatik tablodan akut karaciger yetmezligi-
ne veya kronik karaciger yetmezli§inden siroza kadar
yiiksek oranda cesitlilik gosterebilir (4).

Genel anestezi karaciger kan akimi azalmasina se-
bep olmaktadir. Anestezik maddelerin karacigere toksik
etkilerine ek olarak cerrahinin sebep oldugu organ per-
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flizyonundaki azalma karaciger fonksiyonlarim1 bozabi-
lir. Sonug olarak Wilson hastaliginin seyri kotiilesebilir
ve hepatik hasar gelisebilir (5).

Biz bu olgu sunumunda Wilson hastalig1 olan ve
apandisit nedeniyle acil cerrahi prosediir uygulanan bir
hastada anestezi deneyimimizi tartismay1 amagladik.

OLGU

Alt1 y1l 6nce Wilson hastalig1 teshisi konmus, 42 ya-
sindaki erkek hastaya apandisit nedeniyle acil cerrahi
planlandi. Eslik eden astim hastalif1 nedeniyle budeso-
nid, formetorol fumarat ile salbutamol inhaler kullanan
hastanin yapilan solunum sistemi muayenesinde ekspir-
yum hafif uzamisti. Kardiyomiyopati tanis1 mevcut olan
hastanin kardiyolojik muayenesi dogal olarak degerlen-
dirildi. Elektrokardiyografisi (EKG) siniis ritmindeydi.
Hastanin PA akciger grafisi normal sinirlarda degerlen-
dirildi. Yapilan norolojik muayenesi de olagan tespit
edildi. Hastanin Kayser-Fleischer halkast mevcut degil-
di. Hastanin yapilan tetkikleri sonucunda biyokimyasal
degerlerde anormallik saptanmadi. Hasta Wilson hastali-
&1 nedeniyle zinc siilfat 150 mggiin’, D-penicilamin
1000 mggiin™, trientinehidroclorid 900 mggiin™ kullanan
hastanin tedavisi kesintisiz devam ediyordu. Hastanin
Wilson tanis1 almadan 6nce gecirmis oldugu iki cerrahi
operasyonda anesteziden derlenmesinde zorluk ve pos-
toperatif dispne ve tremor Oykiisii mevcuttu. Hastanin
Mallampati skoru I olarak ve ASA III olarak belirlendi.
Hastanin tiromental mesafesi ve agiz agikligi normaldi.
Ameliyathaneye alinan hastaya damar yolu acildi ve 10
ml kg' %0.9 NaCl baglandi. Sedasyon amaciyla 1 mg
midazolam iv olarak verildi. Genel anestezi altinda ope-
re edilen olguda ameliyathane sartlarinda preoperatif
elektrokardiyogram, pulsoksimetre ve non-invaziv tan-
siyon arteryal basin¢ monitorizasyonu uygulandi. Bas-
langic ortalama kan basinci 83 mmHg, kalp atim hiz1
75 atimdk™" olarak gozlendi. Hastaya preoksijenasyon
sonrasi, anestezi indiiksiyonu amaciyla propofol, fenta-
nil ve rokiironyum bromiir intravendz olarak kullanildi.
Anestezi idamesinde ise %50 oksijen ve %50 hava ile
%2 sevofluran verildi. Operasyon siiresince tidal voliim
ve solunum frekanst ETCO, 30-35 mmHg olacak sekil-
de ayarlandi. 2 saat siiren operasyonda sorun yaganma-
yan hasta ndromuskuler blokaj atropin ve neostigmin ile
antagonize edildikten sonra ekstiibe edildi. Hastada pos-
toperatif koreiform hareketler ortaya ¢ikti. Derlenme
odasina alinan hasta 60 dakika takip edildi. Hemodina-
mik bulgularinin stabil seyretmesi ve bilincinin agik ol-
mas1 nedeniyle servise gonderildi. Postoperatif takibin-
de hastanin koreiform hareketlerinin 3-6 saat arasinda
azalarak kayboldugu gozlendi. Bunun disinda bir anor-
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mallik yasanmadi. Rutin laboratuvar testinin tekrarinda
da sonuglar normal sinirlardaydi. Hasta postoperatif 5.
giiniinde taburcu edildi.

TARTISMA

Wilson hastaligi farkli klinik bulgularla ortaya ¢ika-
bilir. Hastalarda nérolojik(%69), hepatik (%15) ve psi-
kiyatrik (%2) semptomlar gozlenebilir (6). Wilson has-
talig1 olan hastalarda yapilan bir calismada kardiyak ba-
kir birikiminin sol ventrikiil kalinlasmasina neden oldu-
gu tespit edilmistir. Bu hastalarda supraventrikiiler tasi-
kardilerin ve ekstra sistolik atimlarin goriilme ihtimali
yiiksek bulunmustur. Wilson hastalifinda sik olmasa da
kas giicsiizliigii yada hipoksemi nedeniyle solunum yet-
mezligi goriilebildigi bildirilmistir. Ayrica bakir biriki-
mi, eritrosit membraninda deformasyonla permeabilite
artisina bagl eritrosit hemolizine, hemoglobinin okside
olmasina ve adenozintrifosfat (ATP) sentezinden sorum-
lu birgok glikolitik enzimin aktivitesinin azalmasina yol
acabildigi tespit edilmistir (2). Bizim olgumuzda da kar-
diyomiyopati ve astim tanilari mevcuttu. Anestezi sira-
sinda ve sonrasinda hastada kardiyak ve solunumsal ac1-
dan problem goriilmedi.

Wilson hastaliina sahip olgularda genel anestezi,
subaraknoid ve epidural anestezi uygulamalar1 yayinlan-
mustir (8-10). Genel anestezi hepatik fonksiyon bozuk-
lugunu siddetlendirebilir. Volatil anestezikler kardiyak
depresan etkileri nedeniyle kardiyak output, ortalama
arter basinci ve karaciger kan akiminda azalmaya neden
olurlar. Anestezi siiresince azalmig total karaciger kan
akimi, anestezik ajanlarin karacigere toksik etkileri ve
cerrahinin bir sonucu olarak gelisen organ perfiizyonun-
daki azalma hepatik fonksiyonu bozabilir. Wilson hasta-
liginin seyri koétiilesebilir ve hepatik hasar gelisebilir.
Ayrica bozulmus hepatik fonksiyon, anesteziklerin, kas
gevseticilerin, analjeziklerin ve sedatiflerin absorbsiyo-
nunu, dagilimin ve ekskresyonunu etkileyebilir (7).
Hipnotik ve sedatiflerin gecikmis veya tamamlanmamis
yikimlart postoperatif norolojik ve psikiyatrik problem-
leri siddetlendirebilir. Bizim olgumuzda da postoperatif
koreiform hareketler ortaya ¢ikti. Hastanin takibinde ilk
6 saat icinde koreiform hareketleri azalarak kayboldu.

Yapilan calismalarda Wilson hastaligi gibi kronik
karaciger hastaliklarinda ¢ok uygun bir anestezik ilacin
olmadigi belirtilmektedir. Buna ragmen opioidler arasin-
da fentanilin bu etkileri daha az gdstermesi, inhaler
anesteziklerden izofluranin da karaciger kan akimi artis1
saglamasi nedeniyle daha giivenli oldugu belirtilmekte-
dir (7). Biz kardiyomiyopati ve astim tanilar1 olan hasta-
mizin anestezi idamesinde, bronkodilatator etkisinden
ve koroner steal ve tagikardiye yol agmamasindan dola-
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y1 sevofluran: tercih ettik. Karaciger hastaliklarinda pro-
pofoliin kardiyorespiratuvar depresan etkilerine artmis
duyarlilik olmasina karsin, klirensi 6nemli derecede et-
kilenmez. Hastaliga sekonder olarak gelisen azalmis kas
fonksiyonu, artmis kan bakir diizeyinin néromuskiiler
iletiyi etkilemesi ve D-penisilamin kullanimi hastalarin
noromuskiiler blokerlere artmig duyarlilik géstermesine
neden olabilir (2). Hastaligin ileri donemlerinde de pso-
dokolinesteraz yapiminda azalma nedeniyle siiksinilko-
line duyarliligin diginda, kas gevseticilerin kullaniminda
ciddi bir problem yoktur. Opioidlerin ve kas gevseticile-
rin tekrarlayan dozlarinin kullanimindan kagimilmalidir
(11).

Biz hastanin anestezi indiiksiyonunda propofol, fen-
tanil ve rokuronyum bromiirii tercih etik. Hastanin rokii-
ronyum bromiirden derlenmesinde bir gecikme gozlem-
lemedik.

Sonug olarak; Wilson hastalig1 olgularinda propofol,
fentanil ve rokiironyum ile saglanan anestezi indiiksiyo-
nuna ilaveten anestezi idamesinde sevofluranin giivenle
kullanilabilecegini diisiiniiyoruz.
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