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Olgu Sunumu / Case Report

Waardenburg Sendromlu Hastada Anestezi
Yonetimi

Anesthesia Management in a Patient with
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Waardenburg sendromu (WS) genellikle otozomal dominant gegisli olmak lizere emb-
riyonal gelisimden itibaren melonositlerin tam veya kismen yoklugu ile karakterli
herediter bir sendromdur. WS tanisi olan 10 yasinda erkek hasta sol kulaginda isitme
azhgi nedeniyle koklear implant operasyonuna alindi. Fizik muayenesi saginin én kis-
minda beyaz pergem, iris heterokromisi, sag gézde karakteristik parlak mavi iris, sol
gbzde kahverengi iris, genis burun kéki, kismi sinofris, bilateral sensérinéral isitme
kaybi, sol el 2, 3, 4 ve 5. parmaklarda ve bilekte hipopigmentasyon alanlari disinda
normaldi. Hava yolu muayenesi Mallampati Il olarak degerlendirildi. Midazolam ile
premedikasyondan sonra 1 ugr kg fentanil, 2.5 mg kg* propofol ile anestezi indliksi-
yonu yapildi. Endotrakeal intiibasyon 0.6 mg kg* atrakuryum ile uygulandi. Anestezi
idamesi intravenéz propofol (0.75 ugr kg* dk?) ve remifentanil inflizyonu (0.25 ugr kg™
dk?) ile saglandi. Hasta operasyon sonunda sorunsuz olarak ekstiibe edildi ve servise
transfer edildi. Bu olgularda, WS’na ait ézelliklerin iyi bilinmesi, iyi planlanmis bir anes-
tezi yonetimi, kontrollii hipotansiyon ve total intravenéz anestezi uygulamasinin basa-
rill anestezi uygulamasinda esas oldugu kanisindayiz.
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ABSTRACT

Waardenburg syndrome (WS) is most often inherited as an autosomal dominant trait
characterized with complete or partial absence of melanocytes from the beginning of
embryogenesis. Ten year old patient with WS underwent cochlear implant operation
because of hearing loss in the left ear. Physical examination was normal except a white
forelock, heterochromia of iris, characteristic bright blue iris in the right eye, brown iris
in the left eye, broad nasal root, partial synophrys, bilateral sensorineural hearing loss,
hypopigmented areas on the 2nd, 3rd, 4th and 5th fingers of the left hand and the
wrist. Airway examination was evaluated as Mallampati Il. After premedication with
midazolam, anesthesia was induced with 1 ugr kg* fentanyl, 2.5 mg kg* propofol.
Endotracheal intubation was facilitated by 0.6 mg kg* atracurium. The maintenance
of anesthesia was provided with intravenous infusion of propofol (0.75 ugr kg** min)
and remifentanil (0.25 ugr kg* min™) has been used. After the operation the patient
was extubated and transferred to the ward without problem. We believe that, aware-
ness of the characteristics of WS, well-planned anesthesia management, controlled
hypotension and the use of total intravenous anesthesia are the essentials of the suc-
cessful anesthesia management in these cases.
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GiRiS

Waardenburg sendromu (WS) insidansi 1/10000-
20000 olan, genellikle otozomal dominant gegisli
olmak Gzere embriyonal gelisimden itibaren melono-
sitlerin tam veya kismen yoklugu ile ortaya ¢ikan
herediter bir sendromdur ¥, Melanositlerin yoklugu
noral krestten, isitme organi gelisimine kadar pek
cok doku defekti olusturabilmektedir. Parsiyel albi-
nizm, poliozis (beyaz per¢cem), heterokromik iris (iris
renkleri farklilig), hipopigmente makdiler lezyonlar
(lokoderma), bilateral konjenital sagirlik, interoktler
alanlarin gelisimde anomaliler, sinofris (iki kasin orta
hatta birlesmesi), i¢ kantusun lateral yer degisimi
(distopia kantorum), kas medialinde ¢ikiklik, genis ve
¢ikik burun kéku, meningomyelosel, hirschpung has-
tahgi, spina bifida, skolyoz, mikrosefali, konjenital
kalp yetmezligi ve diger gelisim anomalileri ile karak-
terizedir @, Literatlirde bu hastalarin anestezi yoneti-
mi ile ilgili bilgiler kisitlidr.

Bu olgu sunumu ile Waarderburg Sendromlu, isitme
kayipli, koklear implant operasyonu planlanan olgu-
da anestezi yonetiminin iliskili literatlr esliginde tar-
tisiimasi amaglanmistir.

OLGU SUNUMU

On yasinda erkek hasta sol kulaginda isitme azligi
nedeniyle kulak burun bogaz klinigine basvurdu.
Hastada dogum sonrasi tarama testlerinde isitme
kaybi saptanmis. Bes aylikken hastaya WS tanisi
konmus ve iki yasinda sag kulaga koklear implant
uygulanmis. Hastanin sol temporal kemik bilgisayar-
I tomografisinde ve manyetik rezonans incelenme-
sinde patoloji saptanmadi. isitme testlerinde 95 dB
Gzerinde norosensorial isitme kaybi olmasi nede-
niyle sol koklear implantasyon yapilmasina karar
verildi.

Fizik muayenesi saginin 6n kisminda beyaz percem,
iris heterokromisi, sag gozde karakteristik parlak
mavi iris, sol gézde kahverengi iris, genis burun
kokt, kismi sinofris, bilateral sensérinéral isitme
kaybi, sol el 2, 3, 4 ve 5. parmaklarda ve bilekte
hipopigmentasyon alanlari disinda normaldi (Resim
1, 2). Viicut agirhg 78 kg, boyu 1.56 m, VKI (viicut
kitle indeksi) 32 idi. Norolojik anormallik yoktu.
Akciger grafisi, elektrokardiyografisi ve laboratuvar
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degerleri normal idi. Hava yolu muayenesi
Mallampati Il olarak degerlendirildi. Zor havayolu
hazirliklari (zor entlibasyon stilesi, laringeal maske
(LMA), entubasyon laringel maske (ILMA), fiberop-
tik bronkoskop, kombi tip, krikotirotomi seti) yapil-
di. Ebeveyninden yazili onam alindiktan sonra, 15
mg midazolam ile oral yoldan premedikasyon uygu-
landi. 15 dakika sonra operasyon odasina alindi.
Rutin monitérizasyon uygulanan hastaya damar
yolu agilarak izotonik inflizyonu ameliyat boyunca
sivi hesabina gore gidecek sekilde baslandi. Hastaya
damar yolundan 2.5 mg kg?! propofol, 1 ugr kg*
fentanil, 0.6 mg kg tracrium verildi. Maske ile
havalanmasi rahat olan hasta, sorunsuz olarak 7.0
numara spiralli kafh tip ile entlibe edildi. Operasyon
boyunca hastaya propofol (2.5 mg kg?) ve remifen-
tanil inflizyonu (2.5 pgr kg?) uygulandi. Hasta ope-
rasyon sonunda sorunsuz olarak ekstibe edildi ve
servise gonderildi.

Resim 1. Hastanin g6z ve sag¢ goriiniimii
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Resim 2. Hastanin hipopigmentasyon alanlan

TARTISMA

ilk kez 1951 yilinda tanimlanmis olan WS sendromu
(WS) tanisi fenotipik Ozelliklere goére konur ©.
Heterokromik iris, sensorinoral isitme kaybi, birinci
derece yakinlarinda WS tanisi olmasi, sacgta beyaz
percem ve distopia kantorum major tani kriterlerini
olusturur. Deride pigment anomalileri, saglarda erken
beyazlasma (<30 yas) hipoplastik ala nazi, basik
burun koéki ve sinofris minor tani kriterlerini olustu-
rur®, En az iki major veya bir major ve iki minor kri-
terin bulunmasi tani konulmasi icin gereklidir >,
Bizim olgumuzda 3 major ve 3 mindr kriter bulun-
maktaydi ve WS tanisi i¢in yeterliydi. Genetik gegisli
bir hastalik olan WS’nun dért alt tipi bulunur. i¢ kan-
tuslar arasi mesafenin uzamasi ve lakrimal punktu-
mun yer degistirmesi olarak tanimlanan distopia
kantorumun bulunmasi halinde WS Tip I, bulunma-
masi halinde ise WS Tip Il olarak adlandirilir. Ust
ekstremitelerin tutulumu varsa Klein-Waardenburg
Sendromu (WS Tip ) olarak adlandirilir. Mikrosefali,
mental retardasyon, iskelet anomalileri nadiren de
olsa eslik edebilir WS Tip Il’e Hirschsprung
Hastaligi’'nin  eslik etmesi Shah-Waardenburg
Sendromu (WS Tip IV) olarak adlandiriir @3,
Olgumuzda genetik tarama ve g6z muayenesi yapil-
mamistl, bu yizden elimizdeki verilerle hastamizin
tip | veya tip Il olabilecegini distindiik. WS'li olgular-
da genellikle ilerleyici olmayan konjenital isitme
azligi bulunmaktadir. Tek veya cift tarafli olabilir,
genellikle sensoérinaldir 7. Olgumuzda da isitme
testlerinde 95 dB (lizerinde norosensorial isitme
kaybi vardi ve daha 6nce diger kulaga farkh bir mer-
kezde koklear implant (Ki) uygulanmisti. Ameliyat ve
anestezi sorunsuz gec¢mis, ancak daha sonraki yillar-
da kulakta enfeksiyon gelismisti. Bu nedenle diger

kulaga implant karari verilmisti.

WS’lu olgularda ¢oklu kas kontrakturleri, siyanotik
kardiyomiyopati ve elektrolit dengesizligi gibi aneste-
zi agisindan dnemli olabilecek gesitli sorunlar goériile-
bilmektedir. Genellikle isitme azligi nedeniyle olmak
Gzere bircok nedenle anestezi almak zorunda kalabi-
len WS’lu hastalarda, anestezik yaklasim hakkinda
literatdr bilgisi kisithdir. Cogu sendromla iliskili olarak
larinksin konjenital anomalisini agsmaya yonelik olgu
sunumlari bulunmaktadir ®1%, Michalec ve ark. ©
zihinsel engelli, solda spastik tortikolis, kisa tiromen-
tal mesafe (4 cm) ve 6nemli 6lglide sinirl boyun
hareketleri olan WS'li hastaya sedasyon ile 6nce I-gel
supraglottik hava yolu uygulamislar daha sonra fibe-
roptik bronkoskop ile I-gel iginden basariyla entiibas-
yon tuplnu yerlestirdiklerini belirtmislerdir. Peker ve
ark. 9 da laringoskopik gérintilemesi normal olan
WS’li olguda entiibasyonda yasadiklari sorunu daha
kiick ve kafsiz tlip kullanarak astiklarini belirtmisler-
dir. Kfoury ve ark. *¥ da ylz anamolileri ve spina
bifidasi olan anal rabdomyosarkom nedeniyle opere
edilen WS'li olguda laryngeal maske uyguladiktan
sonra sinir stimilatoriyle pudendal sinir blogu uygu-
ladiklarini boylece daha iyi anestezi ve analjezi sagla-
diklarini, opioid gereksinimini azalttiklarini vurgula-
muglardir. Ambi ve ark. *? da genel anesteziyle bera-
ber kaudal blok uyguladiklari WS'li 2 yenidoganda
olumlu sonuglar aldiklarini bildirmislerdir.

Volatil anestezik ajanlarin doza bagimli olarak stapes
refleks esigini ylikseltmesi nedeniyle koklear implant
cerrahisi sirasinda total intravendz anestezi oneril-
mistir 434, Ayrica koklear alanda cerrahi saha mik-
roskobik olarak degerlendirildigi igin kansiz bir alana
gereksinim artmaktadir. Bu nedenle hemodinamik
olarak stabil ve hipotansif bir anestezi uygulanmasi
gerekmektedir. Bircok anestezik ila¢ genel anestezi
sirasinda hipotansiyonu saglayabilmek icin kullanil-
maktadir *°. Biz olgumuzda hipotansif anestezi elde
etmek amaciyla propofol ve remifentanil inflizyonu-
nu iceren total intravendz anestezi kullandik.
Operasyon sirasinda sistolik kan basinci 90-100
mmHg arasinda seyreden stabil bir hemodinami sag-
landi. Ayrica, cerrahi agidan da problem yasanmayan
olgumuzun ekstibasyonu sirasinda ve postoperatif
donemde de herhangi bir komplikasyonla karsilas-
madik. Bu olgu sunumu ile koklear implant operasyo-
nu uygulanan WS’li hastalarda total intraven6z anes-
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tezinin etkin ve glvenilir bir yontem olabilecegini
vurgulamak istedik.

SONUC

Sonug olarak WS'lu olgularda, hastaliga ait 6zellikle-
rin iyi bilinmesi, iyi planlanmis bir anestezi yonetimi,
kontrolli hipotansiyon ve total intravendz anestezi
uygulamasinin etkin ve glivenli bir anestezi uygula-
masinda esas oldugu kanisindayiz.
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