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Prader Willi Sendromlu Hastada Sedasyon:

Olgu Sunumu

Sedation in a Patient with Prader-Willi Syndrome: A Case Report
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Ozet

Abstract

Prader Willi sendromu (PWS), hipotoni, gelisme gerilidi, karakteristik
ylz gorinimi, hipogonadizim, hiperfaji ve bunun sonucunda
olusan morbid obezite ile karekterize nadir gorilen bir sendromdur.
Bu hastalarda anestezi uygulamasi, eslik eden santral hipotoni,
deformatif dis yapisi, mikrognati ve kisith boyun hareketliligi gibi
sebeplerden dolayi artmis peroperatif risk icermektedir. Bu ylizden
PWS'liolgulardagenelveyaginibirlikanesteziuygulamasiesnasinda
anestezistin en kotl senaryoya gére hazirliklarini yapmasi ve hastayi
yukarida bahsettigimiz nedenlerden dolay peroperatif yakin takip
altinda tutmasi gerekmektedir. Bu olgu sunumunda; PWS’li hastaya
elektromyelografi (EMG) ¢ekimi icin yaptigimiz gtintbirlik anestezi
uygulamasi glncel literatlr egliginde tartisiimistir. (Haseki Tip
Bllteni 2014, 52: 304-5)

Anahtar Sézciikler: Prader Willi sendromu, ameliyathane disi
anestezi, elektromyelografi (EMG), hipotoni

Prader-Willi syndrome (PWS) is a rare disorder characterized
by hypotonia, growth retardation, characteristic face shape,
hypogonadism, hyperphagia and related morbid obesity.
Anesthesia application in these patients has increased risk of
peroperative complication due the central hypotonia, abnormal
teeth structure, and limited neck mobility. Therefore, clinicians
should be prepared for the worst scenario before anesthesia
application in patients with PWS during general or out-patient
surgery. Here, in this case report, outpatient anesthesia
performed in a patient with PWS for diagnostic electromyography
is presented with the literature review. (The Medical
Bulletin of Haseki 2014, 52: 304-5)
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Giris

Prader-Willi sendromu (PWS), ilk olarak 1956 yilinda
Andrea Prader, Heinrich Willi, Alexis Labhart tarafindan
tanimlanmis olan (1), 15 nolu kromozomun proksimal
uzun kolunda meydana gelen (159 11-13) defektle
karakterize nadir gorllen bir hastaliktir. Santral hipotoni,
gelisme geriligi, bitemporal mesafenin darlidi, gozlerin
badem sekilli, Ust dudaklarin ince, adiz koseleri asagdi
donuk, deformatif dis yapisi, mikrognati ve kisith boyun
hareketliligi ile karakterize yliz gértinim, hipogonadizim,
hiperfaji ve bunun sonucunda olusan morbid obezite

klinigi ile karekterizedir (2). Morbidite ve mortalitenin
en 6nemli nedeni obezite ve ilgili komplikasyonlardir. Bu
hastalarda, zor hava yolu ydnetimi, hipotoni ve morbit
obeziteden kaynakli intraoperatif ve postoperatif donemde
olusabilecek riskler sebebiyle gerek genel anestezi gerek
de rejyonel anestezi uygulamalari normalden daha
fazla riskler icermektedir (3). Bu olgu sunumunda; takip
amacl elektromyelografi (EMG) c¢ekimi icin yaptigimiz
glnubirlik anestezi uygulamasi giincel literatir esliginde
tartisiimaktadir.
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Sekiz aylikken genetik analiz ile PWS sendromu
tanisi konulan yirmi bir aylik, 16 kg agiriginda ve 78 cm
boyundaki bayan [ viicut kitle indeksi (VKi): 26,3] hasta
pediatrik néroloji tarafindan takip amacl EMG cekimi icin
anestezi degerlendirmesi amaciyla bélimimize konsilte
edildi. Hastanin degerlendirmesinde, 3 aylikken hipotroidi
teshisi konuldugu ve Euthyrox® 25 ug kullanmaya basladigi
Ogrenildi. Hasta klinik ve laboratuvar olarak &troidik
olarak goézlendi ve diger labaroratuvar degerleri normal
sinirlardaydi. Mallampati class 3 olarak degerlendirildi.
Mikrognati ve obezite mevcut olan hastada, faringeal
hipotoni ve darlik olabilecedi dustnilerek zor havayolu
olabilecegi 6ngoruldi. Olasi zor havayolu yonetimi igin
gerekli ekipman ve hazirliklar yapildi. Hastaya, 24 gauge
intravenéz kandl ile 6nkol ventral yluzden damar yolu
aclldi. EMG odasina alinan hastaya standart anestezi
monitorizasyonu uygulandi (elektrokardiyografi (EKG), puls
oksimetre (SpO;) ve non invasiv periferik arter basinci (TA)
Olcim). Hastaya spontan solunumda 2 It/dakikadan O,
solutularak preoksijenizasyon saglandi. Sedasyon amaciyla
0,02 mg/kg Atropin, 0,03 mg/kg midazolam (Dormicum®)
1 mg/kg, propofol (Pofol®), 0,5 mg/kg ketemine (Ketalar®)
intravendz uygulandi. indiksiyon sonrasi Ramsay sedasyon
skoru 3 oldugu gdzlendikten sonra isleme baslanmasina
izin verildi. Toplamda 15 dk slren islem boyunca hasta
spontan solunumda takip edildi. Kalp tepe atimi (KTA): 91-
108 /dk, Sp0,:93-97 arasinda gdzlendi. islem esnasinda
sedasyon icin ek doz anestezi ihtiyaci olmadi. islem sonrasi
derlenme icin ayni Unitede 90 dk monitdrize takip edildi.
Aldrete derlenme skoru 10 olarak degerlendirildikten sonra
hasta ilgili klinige yonlendirildi.

Tartisma
Prader-Willisendromu birden fazla sistem bozukluklariyla
karekterize (kas-iskelet, hormonal, sinir sistemi vs.)

hastalikti. Bu hastalarda erken cocukluktan baslayan
obesite nedeniyle diyabet, hipertansiyon, kardiyopulmoner
rahatsizliklar ~ (Pickwick  sendromu), uyku apneleri,
tromboflebit vb. obesite komplikasyonlari goérilebilmekte
ve morbiditeye neden olabilmektedir (4).

PWS’li hastalarda hem genel anestezi hem rejyonel
anestezide zorluklar yasandigi belirtiimekle birlikte en cok
komplikasyonun genel anesteziye eslik ettigi bildirilmistir
(4). Yine bu calismada peroperatif komplikasyonlarin en sik
sebebinin morbid obesite oldugu ancak bu hastalarda var
olan santral hipotoni ve obstriktif sleep apnenin (OSA) de
onemli etkenler oldugu ifade edilmektedir. PWS’li hastalarda
obeziteye ek olarak deformatif dis yapisi, mikrognati ve kisitli
boyun hareketliligi ylizinden havayolu yonetiminde ciddi
zorluklara yol agmaktadir (4,5). Bu ylzden anestezi oncesi
degerlendirmenin ve anestezi indiksiyonundan 6nce tim
hazirliklarin iyi yapilmis olmasi gerekmektedir. Operasyon
odasinda hastanin entlibasyonunda zorluk yasanmasi
halinde ihtiya¢ duyulabilecek gerekli ekipmanlar (laringeal
maske, fleksibl bronkoskobi, trakeostomi malzemeleri vb.)
ulasilabilir konumda olmalidir.
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PWS'li  hastalarda preoperatif alimindan  dolayi
aspirasyon riskinin yiksek oldugu belirtiimektedir (6).
Bu hastalarda hiperfaji s6z konusu oldugundan, 6zellikle
gida ulasim kolayligi olan cocuklarda preoperatif gizli
gida aliminin sdz konusu olabilecedi ve islem dncesi aglik
kontrollnln zorlugu g6z éntinde bulundurulmalidir. Aclik
sliresinin tamamlanmasi sirasinda takipte aile bilgilendirildi.
islem &ncesi aclik siresi tekrar teyit edildi.

OSA'nin  gorllebildigi  bu hastalarda postoperatif
solunum yetmezligi gelisebilmesi ihtimali dolayisiyla da
islem sonrasi yakin takip uygulanmalidir (7). Sunulan
vakada mikrognati, obezite ve hipotoni mevcuttu. Anestezi
uygulamasi esnasinda zor hava yolu ile karsilasabilecegi
ve spontan solunumu korumada zorluk cekebilecegi
ongorulerek ve hazirliklar (entlibasyon malzemeleri, uygun
boyutta laringeal maske, acil trakeostomi seti) yapildi.

PWS'li  hastalarda islem rejyonel anestezi ile
yapllamayacaksa genel anestezi, sedasyona tercih
edilmelidir (8). Clnkl bu hastalarda spontan solunumu
korumak her zaman muimkin olmayabilmektedir.
Hastanemizde EMG islemi ameliyathane ortami disinda
yapilmaktadir ve 0-4 yas grubu ¢ocuklara sedasyon altinda
EMG c¢ekimi uygulanmaktadir. PWS tanili hastamiza isleme
baslamadan dnce, dngorilen riskleri tekrar gézden gecirildi
ve olasi durumlara karsi hazirliklar tamamladiktan sonra
sedasyon uygulamasina gecildi. Sunulan olguda PWS
tanisinin 6nceden konulmus olmasi sebebiyle islem 6ncesi
ve sonraki postanestezik bakim slresi yakin olarak takip
edildi. Bu tir hastalara bazen tani konulma asamasinda
anestezi verilmesi gerekebilmektedir. Dolayisiyla cogu
zaman olasi komplikasyonlari édngdrmek zor olmaktadir.
Bu ylzden anestezistlerinde PWS ve benzeri sendromlar
icin yapilacak girisimlerde hastaligin klinigi ve olasi eslik
eden patolojilerden haberdar olmasi, preoperatif anestezi
degerlendirmesinde olasi risklerin énceden dngdrilebilmesi
ve gerek medikal gerekse de legal acidan olusabilecek
olumsuzluklarin énlenmesinde faydali olacaktir.
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