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Sik Nébet Oykiisii Olan Walker-Warburg Sendromlu Hastada
Giivenli Anestezi I¢in Daha Cok Monitorizasyon

More Monitoring for Safe Anesthesia in the Walker-Warburg Syndrome

Patient with Frequent Seizures
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OZET Walker-Warburg sendromu (WWS), beyin ve goz anomalileri-
nin eslik ettigi otozomal resesif kalitilan konjenital muskiiler distrofi-
nin en ciddi formlarindan biridir. WWS insidans1 100.000’de 1,2’dir.
Bu vaka sunumunda nadir goriilen, sik nobet oykiisii olan, zor hava-
yolu yonetimi dngériilen WWS’li hastanin monitérizasyon yontemle-
rini artirarak daha tahmin edilebilir ve giivenli anestezi yonetimi
sunulmustur. On bes yasinda kiz hasta, genel anestezi altinda goklu dis
¢ekimi ve kanal tedavisi i¢in kabul edildi. Anestezi indiiksiyonu pro-
pofol (2 mg/kg), fentanil (1 mcg/kg) ve rokiironyum (0,5 mg/kg) ile
saglandi. Amerikan Anestezi Derneginin standart monitorizasyonuna
ek olarak elektroensefalogram, dortlii uyari, cerrahi pleth indeks ve en-
tropi monitdrizasyonu yapildi. Anestezi idamesi total intravendz anes-
tezi ile saglandi. Doksan dk siiren cerrahi sonrasi sorunsuz sekilde
ekstiibe edilip yakin gozlem i¢in yogun bakima devredildi. Nadir go-
riilen WWS, zor havayolu 6ngoriilen hastalarda potansiyel periopera-
tif komplikasyonlar1 azaltmak i¢in anestezi derinligi, analjezi ve kas
giicli monitdrizasyonunun standart monitdrizasyon yontemlerine ek ola-
rak kullanilmasi, daha giivenli anestezi yonetimi saglayacaktir.
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ABSTRACT Walker-Warburg syndrome (WWS) is one of the most
severe forms of autosomal recessively inherited congenital muscular
dystrophy with brain and eye abnormalities. The incidence of WWS
is 1.2 per 100,000. In this case report, we will present more pre-
dictable and safe anaesthetic management of a patient with WWS,
which is rare, has a history of frequent seizures and difficult airway
management, by increasing monitoring methods. A 15-year-old girl
was admitted for multiple tooth extraction and root canal treatment
under general anaesthesia. Anaesthesia induction was achieved with
propofol (2 mg/kg), fentanyl (1 meg/kg) and rocuronium (0.5 mg/kg).
Electroencephalogram, train of four, surgical pleth index and entropy
monitoring were performed in addition to American Society of Anes-
thesiologists standard monitoring. Anaesthesia was maintained with
total intravenous anaesthesia. After 90 minutes of surgery, the patient
was extubated uneventfully and transferred to the intensive care unit
for close observation. The use of depth of anaesthesia, analgesia and
muscle strength monitoring in addition to standard monitoring meth-
ods will provide safer anaesthesia management to reduce potential
perioperative complications in patients with rare WWS and difficult
airway prediction.
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1942 yilinda Walker tarafindan tanimlanan ve
letal infantil lizensefali olarak bilinen Walker-War-
burg sendromu (WWS), serebral, serebellar, goz ve
kas anomalileri ile karakterize, nadir goriilen otozo-
mal resesif bir hastaliktir.! 2016 yilinda Italya’nin ku-
zeydogusunda yapilan bir arastirma, 100.000 canli

dogumda 1,2 insidans orani bildirmistir.> WWS ta-
nis1 i¢in Tip II lizensefali, serebellar anomali, retinal
anomali ve konjenital muskiiler distrofiden olusan 4
ana kriteri gereklidir.? Sik nébet gegirme Oykiisii gibi
norolojik agidan stabil olmayan ve beraberinde zor
havayolu, kardiyak ve renal patolojileri olan bu has-
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talarda anestezi yonetimi 6zellik gostermektedir.?
Genel anestezi altinda dig tedavisi olan sik nobet 0y-
kiilit WWS’li hastanin yonetimini literatiir esliginde
sunmak istiyoruz.

I OLGU SUNUMU

Bilgilendirilmis olur formu ebeveynlerden alinan
WWS tanili 15 yasinda kiz ¢ocuk genel anestezi ile
dis ¢ekimi, dolgusu ve kanal tedavisi i¢in ameliyat-
haneye alindi. Ventrikiiloperitoneal sant, 2 kez glo-
kom nedeni ile goz enjeksiyonu i¢in genel anestezi
Oykiisii vardi. Ailesinden alian Oykiisiinde epilepsi
ataklarmin giinde 2-3 kez tonik klonik kasilmalar sek-
linde oldugu bildirildi. Sodyum valproat 500 mg
giinde 2 kez kullaniyordu.

Antropometrik dlgtimlere gore agirhigi 28 kg, boyu
140 cm ve beden kitle indeksi 14,29 kg/m? olarak 6l-
ciildii. Fizik muayenede makrosefali, diisiik burun kop-
rlisii, frontal siskinlik, mikrognati, ¢cekik mandibula,
servikal ekstansiyon kisitli, tiromental mesafe 2 cm,
mallampati skoru 3, dort ekstremitede kas giicii mua-
yenesi 3/5, ekzoftalmus ve 1518a kars1 yavas pupiller
refleksler gibi dismorfik 6zellikler saptandi. Ameliyat
oncesi vital bulgular normal sinirlardayd: (kalp hizi:
117 bpm; kan basinct: 89/52 mm Hg; solunum hizi: 20
atim/dk oda havasinda oksijen saturasyonu: %95; si-
caklik: 36,9 °C). Kardiyorespiratuar muayenede, os-
kiiltasyonda kalp ve akciger sesleri normaldi. Kardiyak
ve renal hastalik dykiisii yoktu. Laboratuvar inceleme-
lerinde hemoglobin, serum elektrolitleri, kan glukozu
ve kreatinin kinaz diizeylerinde anormallik saptanmadi.
Bobrek fonksiyon testleri normaldi.

Amerikan Anestezi Derneginin [American So-
ciety of Anesthesiologists ASA)] elektrokardiyog-
ram, SpO,, kan basinct ve 1s1 monitdrizasyonu
yaninda elektroensefalogram (EEG), entropi, cerrahi
pleth indeks [surgical pleth index (SPI)] ve dortli
uyari [train of four (ToF)] ile monitdrize edildi. Mus-
kiiler distrofi nedeniyle mide igerigi aspirasyonundan
korunmak i¢in premedikasyon uygulanmadi. Zor en-
tiibasyon 6ngoriildiigii i¢in farkli boyutlarda maske-
laringeal maskeler,
entiibasyon stilesi ve video laringoskop hazirlandu.

ler, entiibasyon tiipleri,

Preoksijenizasyon saglandiktan sonra intravendz
(IV) 2 mg/kg propofol (Dormofol %1, Vem Ilag San.

ve Tic. A.S, Istanbul, Tiirkiye) ve 1 mcg/kg fentanil
sitrat, (Talinat 0,1 mg/2 mL, Vem Ila¢ San. ve Tic.
A.S, Istanbul, Tiirkiye) 0,5 mg/kg rokiironyum bro-
miir (Myocron 100 mg/10 mL, Vem ila¢ San. ve Tic.
A.S, Istanbul, Tiirkiye) ile IV indiiksiyon yapildi.
Video laringoskop yardimu ile stile yerlestirilmis 5,5
mm i¢ ¢apli tiip kullanilarak ilk denemede orotrakeal
entiibe edildi. Endotrakeal entiibasyon kapnografi ile
dogrulandi. Mekanik ventilasyon 20 cm H,O maksi-
mum havayolu basinci, 3 cm H>O pozitif ekspiras-
yon sonu basinci ile 30-35 mm Hg araliginda bir
end-tidal CO, hedeflemek igin 20/dk solunum hi-
zinda saglandi. Taze gaz akisi %40 Oy ve %60 me-
dikal hava ile 2 L/dk olarak ayarlandi. intravendz siv1
yonetimi 60 mL %0,45 salin- %5 glikoz kullanilarak
gergeklestirildi. Sicakligi korumak igin termostatl
silteli bir basingl sicak hava isitma sistemi (3M™
Bair Hugger™) kullanildi. Anestezi, intraoperatif
monitdrizasyon sonuglarina gére IV anestezik (pro-
pofol, remifentanil) ajanlarla siirdiiriildii. Tablo 1°de
verildigi gibi noninvaziv kan basinc takibi yapildi.

Anestezi derinligi SPI ve entropi monitorize edi-
lerek takip edildi. Entropi 40-60 analjezi ihtiyac1 SPI
30-40 araliginda olacak seklinde anestezi ve analjezi
idamesi yapildi. ToF ile ndromuskiiler bloker moni-
torizasyonu yapildi. Olasi intraoperatif konviilsiyon
aktivitesini gézlem igin 2 kanalli islenmis EEG (alfa,
beta, delta ve teta dalga) monitorizasyonu yapildi.
Tablo 1’de monitorizasyon kayitlari verilmistir.

Hasta supin pozisyonda opere edildi. Toplam
ameliyat siiresi 90 dk idi. Perioperatif donemde her-
hangi bir komplikasyon gézlenmedi. ToF degeri %90
count 4 degeri goriildiikten sonra sorunsuz ekstiibe
edilip postoperatif komplikasyonlarin takibi amaciyla
yogun bakima devredildi.

I TARTISMA

WWS spesifik bir tedavi mevcut degildir. Hidrose-
fali tedavisi veya malformasyonlarin diizeltilmesi i¢in
genellikle cerrahi miidahaleler gerekir. Santral ve
obstriiktif apne riskinin artmasi ve kas distrofisine
ikincil olarak akciger fonksiyonlariin azalmasi ne-
deniyle hastalar genellikle 3 yasindan 6nce solunum
yetersizligi ve pndmoni nedeniyle hayatin1 kaybet-
mektedir.? PubMed, Ovid Medline ve Embase, Go-



TABLO 1: intraoperatif hemodinamik veriler, oksijen saturasyonu, elektroensefalogram, entropi, cerrahi pleth indeks ve dértlii uyari degerleri.*
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*Alfa, beta, teta, delta iglenmis elektroensefalogram numerik degerleri; BSR: Burst supresyon orani; NIKB: Noninvaziv kan basinci; Entropi RE/SE: Yanit Entropi, Durum Entropi, ToF: dértlii uyari degeri; SPI: Cerrahi pleth indeks; SpO,: Oksihemoglobin

yizdesi.

ogle Scholar tarama indekslerinde “Walker-Warburg
syndrome”, “WWS” ve “Anesthesia” terimleri ile ta-
randiginda 2. dekatta yagayan ve anestezi yonetimi agi-
sindan sunulan ilk vakalardan olabilir.

Anestezi yonetiminde havayolu yonetiminde zor-
luklara neden olabilen mikrognati, kii¢lik agiz agikligi,
yarik dudak ve yarik damak gibi yiiz ve orofarengeal
malformasyonlar bildirilmistir. Hastalar, santral ve
obstriiktif apne, nobetler ve gecikmis mide bosalmasi
gibi nedenler ile solunum depresyonu ve mide igerigi
aspirasyonu ag¢isindan artmis risk altindadir. Santral ve
obstriiktif apne riskinin artmasi ve kas distrofisine ikin-
cil olarak akciger fonksiyonlarinin azalmasi nedeniyle,
sedatif premedikasyondan kaginmak gerekmektedir.?
Bu nedenle olgumuzda da premedikasyon uygulan-
madi.

Vakamizda, preoperatif a¢lik nedeni ile olusan sivi
defisitinin replasmani ve intraoperatif hipogliseminin
onlenmesi amaciyla %5 dekstroz-%4,5 NaCl ile 60 cc/h
hizinda intraoperatif hidrasyon yapilmistir. Konjenital
muskiiler distrofi ve malign hipertermi (MH) arasindaki
iliski yalnizca Santral Kore Miyopati ve King-Denbo-
rough sendromu i¢in kanitlanmistir. Ancak, inhalasyon
ajanlarina maruz kalan muskiiler distrofili hastalarda
hastalikla iligkili kardiyak komplikasyonlar veya ¢ok na-
diren MH’ye benzeyen masif rabdomiyoliz gelisebildigi
bildirilmistir.? Bu nedenle, inhalasyon anestezikleri dik-
katle ve bireysel risk-yarar analizinden sonra kullanil-
malidir.

Anestezi derinligini optimize etmek igin anestezi-
yoloji uygulamalarina ek monitdrizasyon yontemleri ek-
lenmistir. Literatiirde EEG tabanli anestezi derinligi
monitorlerinin kullanimi, potansiyel postoperatif sorun-
lar yaganabilecegi 6n goriilen veya total intravendz anes-
tezi uygulanan hastalarda genel anestezi sirasinda bir
secenek olarak 6nerilmektedir.® SPI, fotopletismografik
sinyaller kullanarak nosisepsiyonu yansitan objektif mo-
nitérizasyondur. SPI, genel anestezi altinda ameliyat si1-
rasinda  nosisepsiyon derecesini hemodinamik
parametreden daha iyi tespit eder ve bdylece remifenta-
nil, fentanil ve sufentanil dahil olmak iizere ¢esitli opi-
oidlerin uygulanmasina daha iyi kilavuzluk
etmektedir.™*Vakamizda intraoperatif EEG, entropi ve
SPI ile monitorizasyon uyguladik. Bu da opioidleri titre

etme ve anestezi derinligini optimize etmemizi sagladi.



Kas distrofisi olan hastalarda siiksinilkolin uy-
gulamasi hayati tehdit eden hiperkalemi ile iligkilidir
ve WWS’li hastalarda bundan kaginilmasi onerilir.!!
Nondepolarizan kas gevseticiler titre edilerek kulla-
nilmalidir. Biz de bu vakada ToF monitorizasyonu ile
kas giiciinii degerlendirdik.

Yine zor entiibasyon olgularini entiibe etmek
kadar giivenli ekstlibasyonu da 6nemlidir. Kas giicii-
niin yeterli muayenesi i¢in ToF monitorizasyonu gi-
derek yayginlasmaktadir.

Sonug olarak sik nobet oykiisii olan WWS has-
talarinin giivenligi icin standart ASA’nin 6nerdigi
monitdrizasyon yontemlerinin yani sira dengeli anes-
tezi bilesenlerini de takip edebilecek monitdrizasyon
tekniklerinin kullanilmasini 6neriyoruz.
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