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Editor'e Mektup

Beckwith-Wiedemann Sendromu Tanisi Olan Cocuk

Hastada Anestezi Uygulamasi
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Beckwith-Wiedemann sendromu (BWS),
makroglosi, visseromegali, embriyonel
timorler, omfalosel ve kriptorsizm ile ka-
rakterizedir. Kardiyak anomaliler, alveolar
hipoventilasyon, iskelet yapida bozukluk-
lar, somatik asimetri, prominent oksiput,
maksiller gelisme geriligi, mental retar-
dasyon, konjenital hipotiroidizm, diyaf-
ragma defektleri, ingtnal herniler, isitme
kaybi, hipoglisemi ve hiperkolestrolemi
gorilebilir™ BWS hastalarinda, gona-
doblastom, adrenal karsinom ve Wilms’
tumora birlikteliginden dolayr malignite
potansiyeli de vardir.

BWS olan hastalarda % 10-20 oraninda
Wilms’ timoéra gortulmektedir ve tedavi
icin cerrahi girisim gerekmektedir.? Bu
hastalarin anestezi uygulamalari; mak-
roglosiye bagl zor hava yolu, eslik eden
konjenital kalp hastaliklari ve hipoglisemi
nedeni ile komplike olabilir.

Klinigimizde, 11 ayhk, 11,5 kg, BWS tani-
si olan ¢ocuk hasta evre 5 Wilms' timora
nedeni ile tUmor rezeksiyonu icin operas-
yona alindi. Preoperatif degerlendirme
sirasinda hastada, hipotiroidi, sekundum
atrial septal defekt (ASD), sol ventriktl
hipertrofisi, minimal triktspit yetmezli-
gi ve aort yetmezligi oldugu tespit edildi
Cocukta, BWS klinik 6zellikleri olan mak-

roglosi, bas buyuklagu, cikik alin, hiper-
telorizm, kisa el ve ayak parmaklari tespit
edildi (Resim 1, 2).

Cerrahi 6ncesi degerlendirmede, hemog-
lobin, serum elektrolitleri, aclik kan sekeri
ve arteryel kan gazlari normal sinirlarda
idi. EKG, puls oksimetre, end tidal CO,,
rektal 1si ve kan basinci monitérizasyonu
saglandi. 2 pg kg fentanyl ve 1 mg mida-
zolam ile sedasyon saglandiktan sonra la-
ringoskopide epiglotun kolayca goérilme-
si Uzerine, 1 mg kg propofol ve 0,5 mg
kg rokironyum ile anestezi indUksiyonu
yapildi. Makroglosiye bagli olarak maske
ile ventilayon zor olmasina karsin 5 mm
kafh ttp ile herhangi bir guclik olmadan
entibasyon tamamlandi. Anestezi ida-
mesi icin, FiO, 0,5 (O /hava) icinde % 2
konsantrasyonda sevofluran ve 0,3 ug kg
dk' remifentanil inflzyonu baslandi. Sag
internal juguler ven kateterizasyonu ile
santral vendz basing ve sol radiyal arter
kateterizasyonu yapilarak arteriyel kan
basinci ve kan gazi takibi saglandi. Cer-
rahi boyunca hastanin kan gazi, plazma
glukoz seviyeleri, hemodinamik bulgula-
ri normal sinirlarda seyretti. Cerrahinin
komplikasyonsuz tamamlanmasi ile anes-
tezi sonlandirildi. Spontan solunumun ye-
terli dizeye ulasmasi sonunda hasta eks-
thbe edildi. Ekstibasyon sonrasinda 30
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Resim 1. Makroglosi.

Resim 2. Hastanin entiibasyon sonrasi goru-
nimii.

dk. ameliyat odasinda monitérize takip
edildikten sonra uyanma Unitesine gon-
derildi.

BWS olan hastalarin kardiyovaskuler sis-
tem, endokrin sistem, kan glukoz ve elekt-
rolit seviyeleri cerrahi éncesinde ayrintili
olarak degerlendirilmelidir. Zor hava yolu
anestezi uygulamalarindaki en 6nemli so-
rundur. Hava yolu obstriksiyonuna neden
olabilecegi icin premedikasyon énerilme-
mektedir."” BWS teshisi olan hastalara in-

diksiyon 6éncesinde yalnizca sedasyon ile
yapilan laringoskopi ile vokal kordlar go-
ralmeye calisiimalidir. Epiglot géruluyorsa
intravendz ya da inhalasyon anestezikler
ile induksiyon yapilmalidir. Epiglot go-
rilemiyorsa hastada uyanik entibasyon
planlanmalidir.®

Makroglosi nedeni ile maske ile ventilas-
yon gucligu olabilecegi icin uygun boyda
airway, maske ve laringeal maske hazir
bulundurulmali ve kisa etkili kas gevsetici-
ler kullanilmadir. Zor entlibasyon i¢in ha-
zirlanmahidir. Trakeostomi seti ve uygun
boyda trakeostomi kandulleri bulundurul-
malidir. Kér nazal enttbasyon, fiberoptik
ve retrograd entlUibasyon icin hazirlik ya-
pilmalidir.

Sonug olarak, BWS olan hastalarin aneste-
zi ydnetiminde makroglosiye bagli entu-
basyon gu¢ligu, intraoperatif hipoglisemi
ataklar ve konjenital kalp hastaliklarina
bagli sorunlar olabilecegi bilinmeli ve ge-
rekli dnlemler énceden kesinlikle alinma-
lidir.
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