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Bir Mukopolisakkaridoz Tip 1l Olgusunda Zor Hava Yolu Yonetimi
Management of Difficult Airway in a Patient with Mucopolysaccharidosis Type |l
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Mukopolisakkaridoz Tip Il (MPS 1), X'e bagl resesif gecis gosteren
nadir bir hastaliktir ve lizozomal iduronat-2-siilfataz enziminin eksikligi
ile karakterizedir. ilerleyici Ust solunum yolu obstriksiyonu MPS II
hastalari igin tipiktir. Hava yolu obstriksiyonunun giderilmesinde
daha az invaziv yontemler yetersiz kaldiginda trakeostomi etkin bir
yontemdir. Bu yazida, acil servisteki izlemi sirasinda akut solunum
sikintisi gelisen ve endotrakeal entlibasyon ve laringeal maske (LMA)
ile hava yolu agikligi saglanamadigindan acil trakeostomi agilan bir
MPS Il olgusu sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Mukopolisakkaridoz, Hunter sendromu, hava
yolu glvenligi, trakeostomi

Abstract

Mucopolysaccharidosis type Il (MPS II) is a rare, X-linked recessive
disease characterized by deficiency of lysosomal iduronate-2-
sulfatase. Progressive upper airway obstruction is common in
patients with MPS II. Tracheostomy is an effective way of managing
airway obstruction when less invasive interventions are no longer
adequate. Here, we report a patient with MPS Il who developed
sudden respiratory distress in the emergency department and
required tracheostomy as endotracheal intubation and laryngeal
mask airway (LMA) failed to secure the airway.

Keywords: Mucopolysaccharidosis, Hunter syndrome, airway,
tracheostomy

Giris

Mukopolisakkaridoz Tip Il (MPS Il) veya Hunter sendromu, ilk
kez 1917 yilinda tanimlanan, X'e bagli resesif gegis gosteren,
nadir gortlen bir lizozomal depo hastaligidir. Hastalik,
iduronat-2-stilfataz  enzim eksikligi nedeniyle yikilamayan
dermatan ve heparan silfat gibi glukoazminoglikanlarin (GAG)
solunum, sinir, dolasim ve kas-iskelet sistemlerinde birikmesi
ile  karakterizedir™® insidansi 1:100.000-170.000 olarak
bildirilmistir.*> Tani, klinik siphe Uzerine idrar ve doku GAG
duzeylerinin analizi, enzim aktivitesinin azaldiginin gosteriimesi
ve genetik inceleme ile konulur. Bulgular genellikle 2-4 yas
déneminde ortaya cikar? Dudaklardan akcigerlere kadar
hava yolunun herhangi bir yerinde dedisen derecelerde ve es
zamanli birden fazla seviyede GAG depolanmasi ve buna bagli
degisken derecelerde hava yolu tikanikliklari goralir. Uyku
apnesi, sintzit ve tekrarlayan solunum yolu enfeksiyonlari ile
bu hastalarda tipik olarak gorilen makrosefali, boyun kisalig,

kaba ylz gorinimu, makroglossi, adenotonsiller hipertrofi,
farengeal ve larengeal sislikler, laringo trakeobronkomalazi
ve bunlara ek olarak temporomandibular eklem ankilozu ve
atlanto-aksiyel dislokasyon riskleri nedeniyle bu hastalarin hava
yolu manipulasyonlari zordur.*¢° Hava yolu obstriksiyonunun
MPS |l hastalarinda &nemli morbidite ve mortalite nedeni
oldugu iyi bilinmektedir® Akut hava yolu obstriksiyonu
durumunda diger mudahaleler basarisiz oldugunda veya hava
yolu tikanikligr birden ¢ok alani icerdiginde solunum yolunu
korumak igin trakeostomi agilmasi gerekebilmektedir® Bu
yazida, ani gelisen solunum sikintisi nedeniyle acil trakeostomi
acgllmasi gereken bir MPS Il hastasi sunulmustur.
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Il tanisiyla Hacettepe Universitesi Metabolizma Bélimii
takibinde oldugu, 2007-2011 yillari arasinda enzim replasman
tedavisi aldigl, 2013 yilindan bu yana uyku apnesi nedeniyle
takip edildigi, ekokardiyografik incelemesinde ikinci derece
aort yetmezligi, mitral valv prolapsusu, interventrikiler
septumda subaortik segmenter hipertrofi oldugu, kraniyal ve
servikal manyetik rezonans gorintilemelerinde nazofarenkste
hava yolunu tama yakin kapatan adenoid hipertrofi, lingual
tonsillerde hipertrofi, foramen magnumda ve Ust servikal
spinal kolonda darlk saptandigi (Resim 1), poliklinik
kontrollerine duzenli getirilmeyen hastanin hi¢c mekanik
ventilator destedi almadigi, herhangi bir cerrahi girisim dykUsu
olmadigr 6grenildi.

Acil servisteki ilk degerlendirmesinde viral Ust solunum yolu
enfeksiyonu bulgulari saptandi. Yasamsal bulgulari normal
olmasina ragmen hasta gézleme alindi. izleminde uykuya
meyil, uyandirlamama hali olmasi Uzerine tekrarlanan
muayenesinde hastanin asidotik soludugu ve akcigerlerinin iyi
havalanmadigi goruldi. Hemen bakilan kan gazi analizinde
karbondioksit retansiyonu saptanan hastaya balon maske
ile pozitif basingli ventilasyon uygulandi ve acil entlibasyonu
planlandi. Mallampati skoru 3 olan hastanin hava yolu
manipuUlasyonunun zor olacagi 6n gorilerek kulak burun bogaz
(KBB) bolimine de haber verildi. Endotrakeal entlibasyon ve
larengeal maske (LMA) girisimleri basarisiz olan hastaya yatak
basinda KBB bolimince trakeostomi acilmasinin ardindan
hava yolu agikhigi saglandi. Serviste izleme alinan hasta,
tedavisinin tamamlanmasinin ardindan taburcu edildi. Hasta
onay! alinmistir.

Tartisma

Mukopolisakkaridoz Tip Il, primer olarak erkekleri etkileyen,
gelisen,

iduronat-2-siilfataz  enzim  eksikligi  sonucunda

dermatan ve heparan silfatin cesitli doku ve organlarda
birikmesine bagl dokularda kalinlasma ve organlarda
yetmezlige neden olan slreden progresif multisistemik
tutulumla seyreden bir hastaliktir. Hastalik belirtileri genellikle
kaba ylz gérinimd, boy kisaligi, iskelet deformiteleri, eklem
sertligi ve mental retardasyonu icerir. Hepatomegali, norolojik
deformiteler, isitme kaybl, kalp kapak defektleri, myokardial
hastaliklar ve karpal tlnel sendromu diger 6zellikleri arasinda
yer almaktadir.?

Mukopolisakkaridoz Tip Il tanisi genellikle erken ¢ocukluk
déneminde konulur, ancak bazi hastalarda tani gecikebilir.
Tani siklikla 6zel klinik bulgularla konulur. Kantitatif olarak
idrar glikozaminoglikanlarin  dlctimesi stk kullanilan  bir
testtir. Kesin tani serumda, beyaz kan hiicrelerinde veya deri
biyopsisinden elde edilen fibroblastlarda iduronat-2-siilfataz
enzim aktivitesinin 6lcimuyle konulur.

Hastalarda genellikle adenotonsillektomi, stiregen hidrosefali,
sinir tuzaklanmasi (karpal tinel sendromu), abdominal duvar
frtiklari, trakeostomi ve eklem kontraktlrl acisindan cerrahi
girisim gerekmektedir. Hastalarda gdrilen hava yolu givenligi
ileilgilisorunlar genellikle Gstve orta havayollarindakidokularda
mukopolisakkaritlerin birikimi, makroglossi ve sik tekrarlayan
solunum yolu enfeksiyonlarindan kaynaklanmaktadir.

Hava yolu sorunlari siregen kulak ve sinls enfeksiyonlarina
bagl kalin sekresyonlar ile daha da kotulesebilir. Progresif
hava yolu obstriksiyonu, agir hipoksemili uyku apne
sendromuna ve sad kalp yetmezligine neden olabilir?
Bir arastirmada MPS Tip II'li hastalarda restriktif akciger
hastaligi, torasik distrofi, akciger hipertansiyon ve obstriktif
uyku apnesine bagll hava yolu sorunlari ve akciger
disfonksiyon oranlari %53 olarak gorilmuUsttr.® Bu agidan
hastalarin hava yolu gtvenligini saglama konusunda cesitli
girisimler yapilabilmektedir. Tonsillerin ve adenoidlerin cerrahi

Resim 1. Hastanin kranial ve servikal manyetik rezonans sagital goértintilerinde; A. Nazofarenkste hava yolunu tama yakin kapatan adenoid hipertrofi, lingual
tonsillerde hipertrofi, B. Foramen magnumda ve Ust servikal spinal kolonda darlik gorilmektedir
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olarak cikarilmasi hava yolu obstriksiyonunun ve uyku
apne bulgularinin azalmasina yardimar olabilir, ancak bu
sorunlar tekrarlayabilmekte ve cerrahi girisimler cogunlukla
zor enttbasyon nedeniyle komplike olmaktadir. Olgumuzun
bu basvurusuna kadar herhangi bir cerrahi girisim Oykusu,
invaziv veya non-invaziv solunum destegdi ihtiyaci olmamistir.
Ancak poliklinik kontrollerine dizenli getirilmediginden uyku
apne sendromu hastalarina yapilan standart yaklasim bu
hastada uygulanamamisti.

Ani gelisen solunum sikintisi halinde enttbasyon, LMA, fleksibl
fiberoptik entlibasyon veya trakeostomi gibi ileri hava yolu
uygulamalari kullanilarak hava yolu agikliginin saglanmasi
yasamsal Onem tasimaktadir (Resim 2).°> Walker ve ark.®
larengeal maske ile hava yolunun kisa streli prosediirlerde
ve hava yolu obstrikte olan bircok MPS'li hastada oldukca
kullanish oldugunu gostermistir. Chen ve ark.” 16 yasindaki
bir MPS'li hastanin basarisiz entiibasyonunun ardindan LMA
ile basarili sekilde resusite edildigini bildirmistir. Bununla

Zor Hava Yolu
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Resim 2. Cocuk zor hava yolu yonetimi algoritmasi

« ESB: Enttibasyon sonrasi bakim: T(p yerlesiminin kontrol edilmesi, sabitlenmesi, altta
yatan hastalik veya yaralanmaya uygun ventilasyon stratejisinin belirlenmesi ve uygun
sedasyon ve analjezi;

« FFE: Fleksibl fiberoptik entiibasyon;

« SGH: Supra-glottik havayolu: Laringeal maske, CombiTube, laringeal tiip, perilaringeal
havayolu,

TCerrahi hava yolu: <5 yas perkutan trakeostomi, 5-10 yas perkdtan krikotirotomi, >10
yas perkitan krikotirotomi veya cerrahi krikotirotomi

birlikte bircok olguda bizim olgumuzda oldugu gibi LMA'nin
hava yolu obstriksiyonunun yonetiminde basarisiz oldugu da
gosterilmistir.®

Hava yolunun gulvenligini saglamada geleneksel olarak
kullanilan diger bir yontem ise endotrakeal entibasyondur.
Ancak MPS Tip Il hastalarinda entlibasyonu zorlu olan hasta
oraninin %25, basarisiz entlbasyon oraninin %8 oldugu
gorulmustur.® Mukopolisakkaridoz olgularinin otolaringolojik
sorunlari yoninden dederlendirildigi bir diger calismada ise
Mallampati skoru 3-4 olan hastalarin cogunlugunu MPS Il ve
MPS VI hastalarinin olusturdugu gortlmustir.®™® Hastamizin
da Mallampati skoru 3 olarak degerlendirilmis, entiibasyonun
zor olacagr 6ngorilmis ve entlibasyon denemeleri basarisiz
olmustur.

Planlanmis bir cerrahi girisim oncesi hava yolunu korumak
icin, ilerleyici Ust solunum yolu tikanikligini tedavi etmek igin
ve entibasyonun basarisiz oldugu acil hava yolu ydnetiminde
cerrahi hava yolu uygulamalari tercih edilebilir. Trakeostomi
islemi sonrasi cevre dokuda granulasyonlar, lokal yara
enfeksiyonu ve mekanik travmadan kaynaklanan deri Ulseri gibi
komplikasyonlar goérilebilir. Malik ve ark.® yaptidi ¢alismada
MPS Tip Il tanisi olan ve trakeostomi uygulanan hastalarda,
komplikasyonlar agisindan diger hasta gruplarindan &nemli
farkliliklar -~ gorilmedigi  bildirilmistir. ~ Krikotiroidotomi ise
MPS'li hastalarda onerilmemektedir. Krikoid ve tiroid kartilaj
bazen kalinlasmis ve MPS birikimlerine bagl olarak deforme
olabilir. Yapilan hizli diseksiyon zorlasir ve vokal kordlara zarar
verebilir.”

Fleksibl ~ fiberoptik entlibasyon, bulylk cocuklarda ve
yetiskinlerde kullanilabilecek diger bir secenektir. Hava yolu
aclkligi saglanmasi zor olan hastalarda skopi ile glottis direkt
gorulerek hava yolu glvenligi daha iyi saglanir, ancak oral
kaviteden gecisi zor olabilir.” Bu hastada fleksibl fiberoptik
bronkoskopi hava yolu yénetiminde bir alternatif olabilirdi
ancak LMA girisiminin basarisiz olmasi nedeniyle cerrahi hava
yolu tercih edildi.

Sonug olarak; MPS Tip Il hastalarinin riskleri géz oniine
alindiginda hava yolu guvenligi agisindan en iyi standartlarda
bakim yapilabilmesi icin, bu gibi hastalari yoneten tecribeli
ve cok disiplinli bir ekibin hava yolu yonetimine dahil olmasi
yasamsal dnem tasimaktadir. Hava yolu agikligi saglanmasinda
yasanan zorluklar MPS Tip Il tanili hastalarda beklenen bir
klinik durum oldugundan, cocuk acilde calisan hekimlerin zor
hava yolu yonetimi konusunda hazirliginin olmasi da oldukga
onemlidir.
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