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GAUCHER HASTALIGI OLAN PREMATUR YENiIiDOGAN BEBEKTE AORT KOARKTASYONU ONARIMINDA
ANESTEZi YONETiMiMiz
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Girig : Gaucher Hastaligi (GH), kalitsal beta-glukoserobrosidaz enzim eksikligine bagli olusan lizozomal depolama
hastaligidir. Patoloji glukoserebrosidin retikuloendotelial sistemde depolanmasi ile olusur ve farkli klinik
varyantlar ile kendisini gésterir. Hepatosplenomegali, anemi, trombositopeni, |6kopeni, osteopeni, kas-iskelet
deformiteleri, interstisyel akciger hastaligi ve kalp anomalileri klinik bulgularidir (1). Biz olgu sunumumuzda aort
koarktasyonu (AoC) onarimi geciren Gaucher Hastaligl olan prematiir yenidoganin anestezi yonetimini sunmayi
amagladik.

Amag :
Gereg ve Yontem :

Bulgular : 24 yasinda anneden C/S ile 27.haftada 770 gr. olarak dogan, operasyon gini 21 ginlik, 1550 gr.
agirhginda olan kiz bebekte ECHO ile PDA, AoC (gradiyent:40 mmHg) ve sol kalp yetmezligi saptanmis. Medikal
tedavi ile PDA kapanan hasta ASA Ill riskle entiibe olarak operasyona alindi. Premedikasyon uygulanmadan
standart monitorizasyon sonrasi anestezi indiksiyonu iv 4 mg/kg pentotal sodyum, 0,5 mg/kg midazolam, 3
mcg/kg fentanyl, 1 mg/kg rokironyum ve 0,2 mg/kg deksametazon ile indiiksiyon ve entiibasyon sonrasi sag
femoral ven(4F,2 yollu) ve sol femoral arter(20G) kanilasyonlari yapildi, monitorize edildi. 1 mg/kg
heparinizasyon sonrasinda ACT degeri 300 sn {izerinde tespit edildi. Standart cerrahi teknik ile ug-uca anastomoz
yapildi. Operasyon sirasinda 5 mcg/kg/dk’dan dopamin baslandi. 1 mg/kg protamin sonrasinda ACT degerleri 150
sn lizerinde izlendi. Hemodinamik bulgulari stabil olan hasta entiibe olarak Yenidogan YBU’ne alindi ve trombosit
ile eritrosit stispansiyonu uygulandi. Postoperatif 4. glinde ekstiibe edilen hasta 44 giin sonra taburcu edildi.

Tartisma /Sonug : GH ile kardiyak hastaliklarin birlikteligi yaninda hastalarda var olan koagtilasyon anormallikleri
ile eslik eden diger sistemik patolojiler nedeni ile anestezi yonetimi 6zellik gdstermektedir. Bizim hastamiz da
anestezi uygulamalarinda prematiir olusu ve disik dogum agirligindan kaynaklanan artmis morbidite ve
mortaliteye sahiptir. Sonug olarak, bu hastalarin peroperatif donemde multidisipliner yaklasim ile yénetiminin
onemli oldugu kanisindayiz.
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