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Konjenital Ağrı Duyarsızlığı Sendromunda Bispektral İndeks 
Rehberliğinde Sedasyon Uygulaması
Bispectral Index Guided Sedation in Congenital Pain Insensitivity Syndrome
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Sayın Editör,

Konjenital ağrıya duyarsızlık sendromu (KADS); ağrıya duyarsızlık, anhidrozis, ısı intoleransı ve değişik derecelerde mental retar-
dasyon ile birlikte seyreden, yüksek morbiditesi nedeniyle olguların sıklıkla adölesan dönemde hayatlarını kaybettiği nadir görülen 
bir sendromdur (1). Ağrısız kırıklar, nörojenik artropati (charcot eklemi) ve eklem deformiteleri sık görülmektedir (2). Ağrıya 
duyarsız olmalarına rağmen bu hastalarda cerrahi işlem boyunca taktil hiperaljezi gibi rahatsız edici durumlar meydana gelebile-
ceğinden genel anestezi veya sedasyon uygulanmalıdır (3). Yeterli sedasyon derinliği bispektral indeks (BİS) monitörizasyonu ile 
sağlanarak alt ekstremite ameliyatı geçiren KADS olgusununun perioperatif yönetimini literatür eşliğinde tartışmayı amaçladık.

Konjenital ağrıya duyarsızlık sendromu nedeniyle pediyatri servisinde takip edilen 10 yaşında ve 36 kg olan hastanın sol 
dizinde osteomiyelit ve septik artrit gelişmesi nedeniyle ortopedi kliniği tarafından debridman ve abse drenajı planlandı. 
Bebeklik döneminde dilini ısırma sonucu ağrı duymadığı fark edilerek tanısı konulduğu öğrenildi. Preoperatif değerlendir-
mede mental retardasyonu, ağrı ve sıcaklığa karşı duyarsızlığı olan hastada, dokunma duyusu ve diğer nörolojik muayenesi 
normaldi. Hastanın elinde ve parmaklarında kendisinin oluşturduğu yaralanmalar mevcuttu (Şekil 1). Hava yolu değerlen-
dirmesinde ağız açıklığı Mallampati II olarak belirlenirken, laboratuvar değerleri ve akciğer grafisi normaldi. Girişim öncesi 
dönemde hastanın ebeveynleri uygulanacak anestezi yöntemi hakkında bilgilendirildikten sonra aydınlatılmış yazılı onam 
alındı. Ameliyathaneye alınan olguya standart monitörizasyon (nabız oksimetresi, elektrokardiyografi, noninvazif arter kan 
basıncı, sıcaklık takibi) ile birlikte BİS monitörizasyonu (BIS VİSTA Monitoring System, USA) uygulandı. 

Hastanın taktil uyarılara ve manipülasyonlara karşı uyumlu olduğu görülerek işlemin sedasyonla başlanmasına, gerekirse 
hastanın cevabına göre genel anestezi uygulanmasına karar verildi. Hastaya bolus iv midazolam (0,05 mg kg-1) ve propofol 
(1 mg kg-1) ugulanmasının ardından propofol infüzyonu (30-50 mcg kg-1 dk-1) başlandı. Yüz maskesi ile oksijen verilirken 
(4 litre dk-1), hasta spontan solunuma bırakıldı ve ETCO2 maskeye iliştirilmiş hat ile izlendi. Bradipne geliştiğinde çenenin 
öne ve yukarı kaldırılması veya başın geriye alınması gibi basit havayolu manevraları ile solunum uyarılarak ETCO2 değerleri 
45 mmHg’nın altında tutulmaya çalışıldı. Ameliyathane sıcaklığı 22°-24°C’de sabit tutuldu ve gerekirse kullanılması ama-
cıyla  ısıtıcı battaniye  bulunduruldu. Yaklaşık 50 dk süren girişim süresince genel anestezi, pozitif basınçlı ventilasyon ve ek 
havayolu aracı uygulanmasına gerek kalmadı ve aksiller vücut sıcaklığı (~37°C) stabil seyretti. Girişim sonunda propofol in-
füzyonu sonlandırıldı ve hasta postanestezik bakım ünitesine alındı. Ameliyat süresince ve postoperatif dönemde satürasyon 
düşmesi ve apne gibi herhangi bir komplikasyon gelişmeyen hastanın normal sınırlardaki hemodinamik parametreleri ve BIS 
değerleri Şekil 2’de gösterilmektedir. Hastanın postoperatif dönemde de analjezik ihtiyacı olmadı.

Konjenital ağrıya duyarsızlık sendromlu olgularda otonom ve nosiseptif işlev bozuklukları olduğundan anestezisti bazı so-
runlar beklemektedir. Literatürde bu hastalara uygulanan anestezi yaklaşımının ve perioperatif sıcaklık kontrolünün önemi 
üzerinde durulmuştur. Kardiyovasküler refleksler korunmasına rağmen, norepinefin ve epinefrin seviyelerinde azalma gö-
rülebilmekte ve perioperatif dönemde ciddi hipotansiyon gelişebilmektedir (2). Anhidrozisli hastalarda vücudun sıcaklık 
düzenlenmesi bozulduğundan ataklar halinde ateş yükselmeleri olmakta, bu nedenle hastaların %20’si hipertermi nedeniyle 
hayatın ilk üç yılı içinde ölmektedir (3). Vücut sıcaklığının kontrolü için sıcaklık monitörizasyonu, ameliyathanenin sıcak-
lığının ayarlanması, soğutucu veya ısıtıcı battaniyeler kullanılabilir.



Ağrı duyarsızlığı olmasının yanında, bu olgularda taktil hipe-
restezi gelişebileceği unutulmamalıdır. Tomioka ve arkadaş-
larının KADS’li 45 hastanın anestezi yönetimini derledikleri 
çalışmalarında, taktil hiperestezi gelişimi nedeniyle 6 hastada 
opioid kullanıldığını bildirmişlerdir (4). Literatürde ekstre-
mite cerrahisi uygulanan vakaların çoğunluğunda genel anes-
tezi (3, 4) tercih edilirken, sedasyon (5) uygulanan vakalar 
da mevcuttur. Genel anestezi hastaların hareketsiz ve daha 
konforlu olmalarını sağlamasına rağmen, ciddi hipotansiyon 
gelişimine neden olabilir. Hastanın mental durumu, uygula-
nacak cerrahi işlemin yeri ve büyüklüğü anestezi yöntemini 
belirleyen diğer unsurlardır.

Bispektral indeks (BİS) anestezi ilaçlarının sedatif ve hipnotik 
etkilerini sayısal olarak sunabilen önemli bir monitörizasyon 
aracıdır. BİS anestezi derinliğinin seviyesini göstererek uygu-
lanacak anestetik ajanların doz ve zamanını belirlemede fay-
dalı olmaktadır (3). Bu vakada analjezik uygulanmasına gerek 
kalmadan, BİS monitörizasyonu rehberliğinde sedatif ajanlar 
ile anestezi derinliği sağlandığı gösterilmiştir.

Sonuç olarak konjenital ağrıya duyarsızlık sendromlu olgular-
da taktil hiperestezi gelişebileceğinden, BİS monitörizasyonu 
ile kişiye özel uyanıklık düzeyi objektif olarak takip edilerek, 
ekstremite cerrahisinin genel anesteziye gerek kalmadan ye-
terli sedasyon altında gerçekleştirilebileceğini düşünmekteyiz.

Hasta Onamı: Yazılı hasta onamı bu çalışmaya katılan hasta-
nın ailesinden alınmıştır. 
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Şekil 1. Konjenital ağrı duyarsızlığı sendromlu olgunun elinde 
ve parmaklarında kendisinin oluşturduğu yaralanmaların gö-
rünümü

Şekil 2. BİS, KAH ve OAB değerlerinin perioperatif değişim-
leri
BİS: bispektral indeks; KAH: kalp atım hızı; OAB: ortalama arter basıncı
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