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ANESTHESIA MANAGEMENT OF A PATIENT WITH WILSON’S DISEASE 

OLGU SUNUMU – CASE REPORT
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ÖZET
Wilson hastal›¤› (WH) 13. kromozom üzerindeki ATP7B geni üzerindeki mutasyon ile oluflan otozomal resesif geçiflli, bak›r›n

bilier ekskresyonun bozuklu¤una neden olan bir hastal›kt›r. Bu olgu sunumunda Wilson hastal›¤› olan ve apandisit nedeniyle acil
cerrahi prosedür uygulanan bir hastada anestezi deneyimimizi tart›flmay› amaçlad›k. Alt› y›l önce Wilson hastal›¤› teflhisi konmufl,
ast›m ve kardiyomiyopati tan›lar› mevcut 42 yafl›ndaki erkek hastaya apandisit nedeniyle acil cerrahi planland›. Hastan›n nörolojik
muayenesi normaldi. Genel anestezi uygulanan hastaya indüksiyonda 2 mg kg-1 propofol, 1 µg kg-1 fentanil, ve 0.5 mg kg-1 roküronyum
bromür intravenöz olarak uyguland›. Anestezi idamesinde %50 oksijen ve %50 hava ile %2 sevofluran kullan›ld›. Sorunsuz bir flekilde
ekstübe edilen hastada postoperatif koreiform hareketler ortaya ç›kt›. Hastan›n takibinde koreiform hareketlerinin postoperatif
3-6 saat aras›nda azalarak kayboldu¤u gözlendi. Hastan›n anesteziden derlenmesinde bir gecikme gözlemlemedik. Sonuç olarak,
Wilson hastal›¤› olgular›nda karaci¤ere en az toksik ajanlar tercih edilerek; koruyucu önlemler, perioperatif ve postopereatif s›k›
takip ile sorunsuz bir anestezinin uygulanabilece¤ini düflünüyoruz.
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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-1 propofol, 1 µg kg-1 fentanyl, and 0.5 mg kg-1 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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G‹R‹fi

Wilson hastal›¤› (WH) bak›r metabolizma bozuklu-
¤una ba¤l› olarak geliflen otozomal resesif geçiflli prog-
resif hepatolentiküler dejenerasyon izlenen bir hastal›k-
t›r (1). WH'da hepatik bak›r transport proteinini kodla-
yan ve bak›r metabolizmas›nda önemli rolü olan 13.
kromozom üzerindeki ATP7B geni etkilenmifltir. Bu ge-
nin etkilenmesi sonucu hepatositlerde bak›r›n trans-
membran transportunda anormallik olur ve bak›r›n bili-
yer sisteme at›l›m› ile seruloplazmin sentezi azal›r (2).
Baflta karaci¤er ve beyin olmak üzere pek çok organ ba-

k›r birikiminden etkilenebilir. Hastal›k karaci¤er hastal›-
¤› olarak, progressif nörolojik bozukluk veya psikiyatrik
hastal›k bulgular› ile ortaya ç›kabilir (3). Karaci¤er has-
tal›¤›n›n tipi sadece biyokimyasal anormalliklerin görül-
dü¤ü asemptomatik tablodan akut karaci¤er yetmezli¤i-
ne veya kronik karaci¤er yetmezli¤inden siroza kadar
yüksek oranda çeflitlilik gösterebilir (4).

Genel anestezi karaci¤er kan ak›m› azalmas›na se-
bep olmaktad›r. Anestezik maddelerin karaci¤ere toksik
etkilerine ek olarak cerrahinin sebep oldu¤u organ per-
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füzyonundaki azalma karaci¤er fonksiyonlar›n› bozabi-
lir. Sonuç olarak Wilson hastal›¤›n›n seyri kötüleflebilir
ve hepatik hasar geliflebilir (5).

Biz bu olgu sunumunda Wilson hastal›¤› olan ve
apandisit nedeniyle acil cerrahi prosedür uygulanan bir
hastada anestezi deneyimimizi tart›flmay› amaçlad›k.

OLGU

Alt› y›l önce Wilson hastal›¤› teflhisi konmufl, 42 ya-
fl›ndaki erkek hastaya apandisit nedeniyle acil cerrahi
planland›. Efllik eden ast›m hastal›¤› nedeniyle budeso-
nid, formetorol fumarat ile salbutamol inhaler kullanan
hastan›n yap›lan solunum sistemi muayenesinde ekspir-
yum hafif uzam›flt›. Kardiyomiyopati tan›s› mevcut olan
hastan›n kardiyolojik muayenesi do¤al olarak de¤erlen-
dirildi. Elektrokardiyografisi (EKG) sinüs ritmindeydi.
Hastan›n PA akci¤er grafisi normal s›n›rlarda de¤erlen-
dirildi. Yap›lan nörolojik muayenesi de ola¤an tespit
edildi.  Hastan›n Kayser-Fleischer halkas› mevcut de¤il-
di. Hastan›n yap›lan tetkikleri sonucunda biyokimyasal
de¤erlerde anormallik saptanmad›. Hasta Wilson hastal›-
¤› nedeniyle zinc sülfat 150 mggün-1, D-penicilamin
1000 mggün-1, trientinehidroclorid 900 mggün-1 kullanan
hastan›n tedavisi kesintisiz devam ediyordu. Hastan›n
Wilson tan›s› almadan önce geçirmifl oldu¤u iki cerrahi
operasyonda anesteziden derlenmesinde zorluk ve pos-
toperatif dispne ve tremor öyküsü mevcuttu. Hastan›n
Mallampati skoru I olarak ve ASA III olarak belirlendi.
Hastan›n tiromental mesafesi ve a¤›z aç›kl›¤› normaldi.
Ameliyathaneye al›nan hastaya damar yolu aç›ld› ve 10
ml kg-1 %0.9 NaCl baflland›. Sedasyon amac›yla 1 mg
midazolam iv olarak verildi. Genel anestezi alt›nda ope-
re edilen olguda ameliyathane flartlar›nda preoperatif
elektrokardiyogram, pulsoksimetre ve non-invaziv tan-
siyon arteryal bas›nç monitorizasyonu uyguland›. Bafl-
lang›ç  ortalama  kan  bas›nc›  83  mmHg,  kalp  at›m h›z›
75 at›mdk-1 olarak gözlendi. Hastaya preoksijenasyon
sonras›, anestezi indüksiyonu amac›yla propofol,  fenta-
nil ve roküronyum bromür intravenöz olarak kullan›ld›.
Anestezi idamesinde ise %50 oksijen ve %50 hava ile
%2 sevofluran verildi. Operasyon süresince tidal volüm
ve solunum frekans› ETCO2 30-35 mmHg olacak sekil-
de ayarland›. 2 saat süren operasyonda sorun yaflanma-
yan hasta nöromuskuler blokaj atropin ve neostigmin ile
antagonize edildikten sonra ekstübe edildi. Hastada pos-
toperatif koreiform hareketler ortaya ç›kt›. Derlenme
odas›na al›nan hasta 60 dakika takip edildi. Hemodina-
mik bulgular›n›n stabil seyretmesi ve bilincinin aç›k ol-
mas› nedeniyle servise gönderildi. Postoperatif takibin-
de hastan›n koreiform hareketlerinin 3-6 saat aras›nda
azalarak kayboldu¤u gözlendi. Bunun d›fl›nda bir anor-

mallik yaflanmad›. Rutin laboratuvar testinin tekrar›nda
da sonuçlar normal s›n›rlardayd›. Hasta postoperatif 5.
gününde taburcu edildi.

TARTIfiMA

Wilson hastal›¤› farkl› klinik bulgularla ortaya ç›ka-
bilir. Hastalarda nörolojik(%69), hepatik (%15) ve psi-
kiyatrik (%2)  semptomlar gözlenebilir (6). Wilson has-
tal›¤› olan hastalarda yap›lan bir çal›flmada kardiyak ba-
k›r birikiminin sol ventrikül kal›nlaflmas›na neden oldu-
¤u tespit edilmifltir. Bu hastalarda supraventriküler tafli-
kardilerin ve ekstra sistolik at›mlar›n görülme ihtimali
yüksek bulunmufltur. Wilson hastal›¤›nda s›k olmasa da
kas güçsüzlü¤ü yada hipoksemi nedeniyle solunum yet-
mezli¤i görülebildi¤i bildirilmifltir. Ayr›ca bak›r biriki-
mi, eritrosit membran›nda deformasyonla permeabilite
art›fl›na ba¤l› eritrosit hemolizine, hemoglobinin okside
olmas›na ve adenozintrifosfat (ATP) sentezinden sorum-
lu birçok glikolitik enzimin aktivitesinin azalmas›na yol
açabildi¤i tespit edilmifltir (2). Bizim olgumuzda da kar-
diyomiyopati ve ast›m tan›lar› mevcuttu. Anestezi s›ra-
s›nda ve sonras›nda hastada kardiyak ve solunumsal aç›-
dan problem görülmedi.

Wilson hastal›¤›na sahip olgularda genel anestezi,
subaraknoid ve epidural anestezi uygulamalar› yay›nlan-
m›flt›r (8-10). Genel anestezi hepatik fonksiyon bozuk-
lu¤unu fliddetlendirebilir. Volatil anestezikler kardiyak
depresan etkileri nedeniyle kardiyak output, ortalama
arter bas›nc› ve karaci¤er kan ak›m›nda azalmaya neden
olurlar. Anestezi süresince azalm›fl total karaci¤er kan
ak›m›, anestezik ajanlar›n karaci¤ere toksik etkileri ve
cerrahinin bir sonucu olarak geliflen organ perfüzyonun-
daki azalma hepatik fonksiyonu bozabilir. Wilson hasta-
l›¤›n›n seyri kötüleflebilir ve hepatik hasar geliflebilir.
Ayr›ca bozulmufl hepatik fonksiyon, anesteziklerin, kas
gevfleticilerin, analjeziklerin ve sedatiflerin absorbsiyo-
nunu, da¤›l›m›n› ve ekskresyonunu etkileyebilir (7).
Hipnotik ve sedatiflerin gecikmifl veya tamamlanmam›fl
y›k›mlar› postoperatif nörolojik ve psikiyatrik problem-
leri fliddetlendirebilir. Bizim olgumuzda da postoperatif
koreiform hareketler ortaya ç›kt›. Hastan›n takibinde ilk
6 saat içinde koreiform hareketleri azalarak kayboldu.

Yap›lan çal›flmalarda Wilson hastal›¤› gibi kronik
karaci¤er hastal›klar›nda çok uygun bir anestezik ilac›n
olmad›¤› belirtilmektedir. Buna ra¤men opioidler aras›n-
da fentanilin bu etkileri daha az göstermesi, inhaler
anesteziklerden izofluran›n da karaci¤er kan ak›m› art›fl›
sa¤lamas› nedeniyle daha güvenli oldu¤u belirtilmekte-
dir (7). Biz kardiyomiyopati ve ast›m tan›lar› olan hasta-
m›z›n anestezi idamesinde, bronkodilatatör etkisinden
ve koroner steal ve taflikardiye yol açmamas›ndan dola-
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y› sevofluran› tercih ettik. Karaci¤er hastal›klar›nda pro-
pofolün kardiyorespiratuvar depresan etkilerine artm›fl
duyarl›l›k olmas›na karfl›n, klirensi önemli derecede et-
kilenmez. Hastal›¤a sekonder olarak geliflen azalm›fl kas
fonksiyonu, artm›fl kan bak›r düzeyinin nöromusküler
iletiyi etkilemesi ve D-penisilamin kullan›m› hastalar›n
nöromusküler blokerlere artm›fl duyarl›l›k göstermesine
neden olabilir (2). Hastal›¤›n ileri dönemlerinde de psö-
dokolinesteraz yap›m›nda azalma nedeniyle süksinilko-
line duyarl›l›¤›n d›fl›nda, kas gevfleticilerin kullan›m›nda
ciddi bir problem yoktur. Opioidlerin ve kas gevfleticile-
rin tekrarlayan dozlar›n›n kullan›m›ndan kaç›n›lmal›d›r
(11).

Biz hastan›n anestezi indüksiyonunda propofol, fen-
tanil ve rokuronyum bromürü tercih etik. Hastan›n rokü-
ronyum bromürden derlenmesinde bir gecikme gözlem-
lemedik. 

Sonuç olarak; Wilson hastal›¤› olgular›nda propofol,
fentanil ve roküronyum ile sa¤lanan anestezi indüksiyo-
nuna ilaveten anestezi idamesinde sevofluran›n güvenle
kullan›labilece¤ini düflünüyoruz.


