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Olgu Sunumu

Sturge-Weber sendromlu dort olguda glokom
muayenesi icin anestezik yaklasim: Olgu sunumu

Anaesthetic approach to four cases with Sturge-Weber
syndrome undergoing glaucoma examination: Case report
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OZET

Sturge-Weber sendromu (SWS) ender goriilen nérokutanéz bir hastabktir. SWS’lu
cocuk hastalarda glokom sik goriilmektedir. Bu hastalarda glokom ameliyat1 ve goz
muayenesi i¢in sik araliklarla genel anestezi uygulanmaktadir. Bu olgu sunumunda
SWS olan glokomlu dért hastada preoperatif degerlendirme ve anestezi yonetimi tar-
tigildi.
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ABSTRACT

Sturge-Weber syndrome (SWS) is a rare neurocutaneous syndrome. Glaucoma is
often seen in children with SWS. General anaesthesia is administered frequently to
the patients who are undergoing glaucoma surgery and eye examination. In this case
report preoperative evaluation and management of anesthesia were discussed in four
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patients with SWS and glaucoma.
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GIRIS

Sturge-Weber sendromu (SWS) deri, beyin ve goz
lezyonlart ile seyreden ve ender goriilen nérokutandz
bir hastaliktir. Sturge 1879 yilinda hastaligin ilk kli-
nik 6zelliklerini tanimlamig, 1929 yilinda Weber int-
rakranyal kalsifikasyonlar1 gostererek ensefalofasyal
anjiomatozis adini vermigtir . Karakteristik 6zelligi
yiizde goriilen ve trigeminal sinir boyunca yayilan
anjiomatdz malformasyon (port-wine lekesi) ve ayni
taraftaki serebral hemisferde goriilen benzer damar-
sal anomalilerdir. Hemanjiomalara bagli beyinde
iskemi olugur ve hastalarda konviilsiyon, hemipleji,
hemiserebral atrofi ve mental retardasyon goriiliir .
Anjiomalar; govdede, ekstremitelerde, ag1z icinde ve
hava yolunda (burun, damak, dil, larenks, trakea)
bulunabilir. Gézde glokom, retina damarlarinda varis,
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optik atrofi gibi anomaliler sik olarak goriiliir. Septal
defekt, kalp kapak stenozu, biiyiik damarlarin trans-
pozisyonu gibi kardiyak sorunlar da sendroma eslik
eder.

Bu makalede ailelerinden yazili onam alinan
SWS’lu dort olgu nedeniyle, preoperatif degerlendir-
me ve anestezi yonetimi tartigildi.

OLGULAR

Yaglar1 12, 6, 6.5 ve 3 olan dort erkek hasta glo-
kom nedeniyle goz klinigimizde takip edilmekteydi-
ler. On iki yasindaki hasta sekiz kez, 6 yasindaki
hasta li¢ kez, 6,5 yasindaki hasta iki kez ve 3 yasin-
daki hasta dort kez daha once genel anestezi almusti.
Her dort hastanin yiiziinde port-wine lekeleri mev-
cuttu. On iki yasindaki hasta motor mental retardas-
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yon ve epileptik ataklar nedeniyle tedavi gormektey-
di. Intra-kraniyal lezyon nedeniyle daha &nce ameli-
yat olan hastaya goz kliniginde dort kez siklofotoko-
agiilasyon ve dort kez de genel anestezi altinda goz
muayenesi yapilmistt. Altt ve 6,5 yasindaki iki hasta-
da SWS’a eglik eden bir hastalik yoktu, 6 yasindaki
hastaya bir kez siklofotokoagiilasyon ve iki kez genel
anestezi altinda g6z muayenesi, 6,5 yasindaki hasta-
ya da iki kez genel anestezi altinda g6z muayenesi
yapilmist1. Uc yasindaki hastada epilepsi ile kas giicii
kaybi1 Sturge-Weber hastaligina eslik ediyor ve antie-
pileptik tedavi aliyordu. Bu hastaya bir kez trabekii-
lotomi ve iki kez genel anestezi altinda goz muayene-
si yapilmuisgt.

Glokom nedeniyle genel anestezi altinda goz
muayenesi ve goz i¢i basinct dlglimii i¢in her dort
hastaya da herhangi bir premedikasyon yapilmadi.
Ameliyathaneye alinan hastalara EKG, puls oksimet-
re (SpO,) ve non-invaziv kan basinci monitorizasyo-
nu yapildi. %80 oksijen-hava karigimi icinde %6-8
sevofluran ile maske indiiksiyonu sonrasi el iizerin-
den 22 G 1V kaniil ile damar yolu agild1 ve sevofluran
konsantrasyonu %2-3’e kadar azaltildi. Hastalar %40
oksijen-hava karisimi icinde %?2-3 sevofluran ile
maskeyle manuel olarak ventile edildiler. G6z mua-
yenesi her dort hastada da yaklasik olarak 15 dk.
stirdii. Muayene sonunda sevofluran kesildi ve %80
oksijen-hava karigimu ile ventile edildiler. islem kisa
stirdligii i¢in hastalar entiibe edilmediler ve laringeal
maske (LMA) gereksinimi de olmadi. iglem sirasinda
hastalara opioid ve noéromuskiiler bloker ila¢ uygu-
lanmadi. Genel anestezi altinda muayene sirasinda
hastalarda hemodinamik degisiklik ve oksijen satu-
rasyonunda azalma goriilmedi. Hastalarin maske ile
ventilasyonu rahat olmasina ragmen, entiibasyon ola-
silig1 diisiiniilerek degisik boy ve ebatlarda laringos-
kop, endotrakeal tiip, stile, airway ve LMA hazir
bulunduruldu. Yeterli spontan solunumu olan ve
bilinci agilan hastalar iglem sonrasi sorunsuz olarak
derlenme iinitesine alindilar, 30 dk. izlendikten sonra
servise gonderildiler.

TARTISMA

Glokom SWS’da gozii tehdit eden bir komplikas-
yondur. Artmig episkleral venoz basinca bagli akoz
humor akiminda bozulma ve intra-okiiler basingta
artig olur @. Dort hastamizda da glokom mevcuttu ve
bu ylizden 2-8 kez genel anestezi altinda gbz muaye-
nesi ve goz i¢i basinci 6l¢iimii ile siklofotokoagiilas-
yon ve trabekiilotomi ameliyati olmuslardi.

SWS’lu hastalarda en tanian klinik 6zellik yiizde
hemanjiom (port-wine lekesi) olmasidir ve %70 has-
talarda bu leke goriilmektedir ®. Port-wine lekesi
olan hastalarda glokom sik goriilmektedir. Her dort
hastamizin yiizlerinin sol tarafinda port-wine lekesi
bulunmaktaydi.

SWS’lu hastalar yandas hastaliklar agisindan pre-
operatif vizitte dikkatli degerlendirilmelidirler.
Hastalarimizda kardiyak anomali yoktu. On iki yagin-
daki hastada ise hem epilepsi hem de mental retardas-
yon mevcuttu. Uc yasindaki hastada ise epilepsi ile
birlikte kas giicii kaybi1 vardi ve her iki hasta antiepi-
leptik ilag kullaniyordu.

Hava yollarinda anjiomlarin goriilmesinden dola-
y1 maske ile ventilasyon, laringoskopi ve entiibasyon
dikkatli yapilmalidir ¢iinkii bu damarsal lezyonlarin
rliptiirline bagh kanama goriilebilir. Hastalarimizda
maske ile ventilasyon sirasinda kanama goriilmedi.
Isik ve ark. © caligmasinda, SWS tanili, glokom
nedeniyle genel anestezi altinda operasyon geciren
hastay1 entiibe ettiklerini bildirmiglerdir. Togal ve
ark. © sol frontoparietal osteomyelit ve cilt defekti
nedeniyle ameliyat edilen dort yagindaki SWS tanilt
hastaya genel anestezi uygulamislar, entiibe etmisler
ve ameliyat sonunda sorunsuz uyandirarak servise
yollamiglardir. Hastalarimiz entiibe edilmedi fakat
maske ile ventile edildiler, islem sonunda her dort
hasta da sorunsuz olarak uyandirildi ve servise yol-
landi.

Bu hastalarda zor entiibasyon goriilebildigi igin
zor hava yolu ara¢ ve gerecleri hazir bulundurulmali-
dir. Entiibasyon tiipleri yumusak olmali, icine stile
konulmamali ve kayganlagtirict jel siiriilmiis olarak
hazirlanmalidir. Trakeo-brongial aspirasyon dikkatli
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yapilmali, g6z i¢i ve kafa i¢i basinci arttirict ketamin
gibi ilaglardan ve manevralardan kacinilmalidir.

Sonug olarak, SWS’lu hastalarda, epilepsiyi tetik-
leyecek anestezik ajanlardan kacimilmali ve kisa
etkili noromuskiiler blokerler kullanilmalidir.
Intraokiiler ve intrakranyal basinci arttiracak olaylar
ve ilaclardan kaginarak, hava yolunu koruyacak ve
anjiomatdz lezyonlar1 travmatize etmeyecek bir anes-
tezi yonetimi planlanmalidir.
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