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Beckwith-Wiedemann sendromu (BWS), 
makroglosi, visseromegali, embriyonel 
tümörler, omfalosel ve kriptorşizm ile ka-
rakterizedir. Kardiyak anomaliler, alveolar 
hipoventilasyon, iskelet yapıda bozukluk-
lar, somatik asimetri, prominent oksiput, 
maksiller gelişme geriliği, mental retar-
dasyon, konjenital hipotiroidizm, diyaf-
ragma defektleri, ingünal herniler, işitme 
kaybı, hipoglisemi ve hiperkolestrolemi 
görülebilir.(1) BWS hastalarında, gona-
doblastom, adrenal karsinom ve Wilms’ 
tümörü birlikteliğinden dolayı malignite 
potansiyeli de vardır. 

BWS olan hastalarda % 10-20 oranında 
Wilms’ tümörü görülmektedir ve tedavi 
için cerrahi girişim gerekmektedir.(2) Bu 
hastaların anestezi uygulamaları; mak-
roglosiye bağlı zor hava yolu, eşlik eden 
konjenital kalp hastalıkları ve hipoglisemi 
nedeni ile komplike olabilir. 

Kliniğimizde, 11 aylık, 11,5 kg, BWS tanı-
sı olan çocuk hasta evre 5 Wilms’ tümörü 
nedeni ile tümör rezeksiyonu için operas-
yona alındı. Preoperatif değerlendirme 
sırasında hastada, hipotiroidi, sekundum 
atrial septal defekt (ASD), sol ventrikül 
hipertrofisi, minimal triküspit yetmezli-
ği ve aort yetmezliği olduğu tespit edildi 
Çocukta, BWS klinik özellikleri olan mak-

roglosi, baş büyüklüğü, çıkık alın, hiper-
telorizm, kısa el ve ayak parmakları tespit 
edildi (Resim 1, 2). 

Cerrahi öncesi değerlendirmede, hemog-
lobin, serum elektrolitleri, açlık kan şekeri 
ve arteryel kan gazları normal sınırlarda 
idi. EKG, puls oksimetre, end tidal CO2, 
rektal ısı ve kan basıncı monitörizasyonu 
sağlandı. 2 µg kg-1 fentanyl ve 1 mg mida-
zolam ile sedasyon sağlandıktan sonra la-
ringoskopide epiglotun kolayca görülme-
si üzerine, 1 mg kg-1 propofol ve 0,5 mg 
kg-1 roküronyum ile anestezi indüksiyonu 
yapıldı. Makroglosiye bağlı olarak maske 
ile ventilayon zor olmasına karşın 5 mm 
kaflı tüp ile herhangi bir güçlük olmadan 
entübasyon tamamlandı. Anestezi ida-
mesi için, FiO2 0,5 (O2/hava) içinde % 2 
konsantrasyonda sevofluran ve 0,3 µg kg 
dk-1 remifentanil infüzyonu başlandı. Sağ 
internal juguler ven kateterizasyonu ile 
santral venöz basınç ve sol radiyal arter 
kateterizasyonu yapılarak arteriyel kan 
basıncı ve kan gazı takibi sağlandı. Cer-
rahi boyunca hastanın kan gazı, plazma 
glukoz seviyeleri, hemodinamik bulgula-
rı normal sınırlarda seyretti. Cerrahinin 
komplikasyonsuz tamamlanması ile anes-
tezi sonlandırıldı. Spontan solunumun ye-
terli düzeye ulaşması sonunda hasta eks-
tübe edildi. Ekstübasyon sonrasında 30 
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dk. ameliyat odasında monitörize takip 
edildikten sonra uyanma ünitesine gön-
derildi. 

BWS olan hastaların kardiyovasküler sis-
tem, endokrin sistem, kan glukoz ve elekt-
rolit seviyeleri cerrahi öncesinde ayrıntılı 
olarak değerlendirilmelidir. Zor hava yolu 
anestezi uygulamalarındaki en önemli so-
rundur. Hava yolu obstrüksiyonuna neden 
olabileceği için premedikasyon önerilme-
mektedir.(1) BWS teşhisi olan hastalara in-

düksiyon öncesinde yalnızca sedasyon ile 
yapılan laringoskopi ile vokal kordlar gö-
rülmeye çalışılmalıdır. Epiglot görülüyorsa 
intravenöz ya da inhalasyon anestezikler 
ile indüksiyon yapılmalıdır. Epiglot gö-
rülemiyorsa hastada uyanık entübasyon 
planlanmalıdır.(3)

Makroglosi nedeni ile maske ile ventilas-
yon güçlüğü olabileceği için uygun boyda 
airway, maske ve laringeal maske hazır 
bulundurulmalı ve kısa etkili kas gevşetici-
ler kullanılmadır. Zor entübasyon için ha-
zırlanmalıdır. Trakeostomi seti ve uygun 
boyda trakeostomi kanülleri bulundurul-
malıdır. Kör nazal entübasyon, fiberoptik 
ve retrograd entübasyon için hazırlık ya-
pılmalıdır. 

Sonuç olarak, BWS olan hastaların aneste-
zi yönetiminde makroglosiye bağlı entü-
basyon güçlüğü, intraoperatif hipoglisemi 
atakları ve konjenital kalp hastalıklarına 
bağlı sorunlar olabileceği bilinmeli ve ge-
rekli önlemler önceden kesinlikle alınma-
lıdır. 
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Resim 1. Makroglosi.

Resim 2. Hastanın entübasyon sonrası görü-
nümü.


