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Olgu Sunumu

Sturge-Weber Sendromlu Pediyatrik Hastada
Anestezi Yonetimi, Hava Yolu Yonetiminde Farkh
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Sturge-Weber Sendromu (SWS); deri, beyin ve goz
ile ilgili lezyonlarla sonug¢lanan, ensefaloirigeminal
anjiomatozis ve konjenital deri anjiomlary ile karak-
terize ender goriilen bir sendromdur. SWS’li hastala-
rin hava yollarinda sik¢a anjiomlar goriilmesinden
dolayr maske ile ventilasyonda, laringoskopi ve en-
titbasyonda ¢ok dikkatli olunmalidir. Zor hava yolu
yonetimi i¢in alternatif hava yolu gereg¢leri hazir bu-
lundurulmalidir. Bu olguda, glokom nedeniyle géoz
cerrahisi planlanan SWS’li pediatrik hastada anes-
tezi yonetimi sunuldu.

Anahtar kelimeler: Sturge-Weber Sendromu,
genel anestezi, hava yolu yonetimi

ABSTRACT

Anaesthetic Management of A Patient with Sturge-
Weber Syndrome; Different Approach to Airway Ma-
nagement

Sturge-Weber Syndrome (SWS) is a rare syndrome
characterized by congenital skin angiomas and ensefa-
lotrigeminal angiomatosis resulting in development of
lesions on skin, brain and eyes. Since patients with SWS
have frequently angiomas in their airways, laryngos-
copy, intubation, and ventilation by facemask should
be performed very carefully Alternative airway devices
should be ready for difficult airway management. In
this case, anesthesia management was presented in za
pediatric patient with SWS scheduled for eye surgery
with the diagnosis of glaucoma.

Keywords: Sturge-Weber Syndrome,
general anesthesia, airway management

GIRIS

Sturge-Weber Sendromu (SWS); deri, beyin ve goz
ile ilgili lezyonlarla sonuc¢lanan, ensefalotrigeminal
anjiomatozis ve konjenital deri anjiomlar ile karakte-
rize, fakomatoz hastaliklar grubuna ait ender goriilen
bir sendromdur. Bu sendromun ilk klinik 6zellikleri
1879 yilinda Sturge tarafindan tanimlanmis, Weber
tarafindan 1929 yilinda intrakranyal kalsifikasyonlari
gosterilerek ensefalofasyal anjiomatozis ad1 verilmis-
tir M. Olusumunda cinsiyet ve ik farkliligi goriil-
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memektedir. Bu sendromda dil, trakea ve larenskte
vaskiiler anomaliler ve glokom sik goriiliir. Leptome-
ningeal anjiomlar hemiparezise, inme gibi ataklara,
nobetlere, gelisme geriligine, 6grenme giigliigiine ve
zeka geriligine neden olabilir. Bu sendrom ile iligkili
olabilen kardiyak anomaliler, septal defektler, kapak
darlig1, biiyiik damarlar transpozisyonu ve derin ar-
teriovendz malformasyon (ender) dahil olmak {iizere
ciddi sant hastaliklarina, kardiyak hasar ve hipertrofi-
ye yol acar. Vaskiiler anjiomlar ag1z ve hava yolunda
(burun, damak, diseti, dil, girtlak ve trakea) perforas-
yon veya riiptiir nedeni ile kanama diginda, zor maske
ventilasyonu, laringoskopi ve entiibasyon gerektire-
bilir. Roach skalasina gére 3 tipe ayrilabilir; Tip 1:
yiiz ve leptomeningeal anjiomlarin her ikisi; glokom
icerebilir, Tip 2: yalnizca yliz anjiyomu; glokom ola-
bilir ve Tip 3: izole leptomeningeal anjiomlar; genel-
likle glokom yoktur . Bu olgular bir¢ok organdaki
anomaliye bagli cerrahi gerektirebilir. Bu olguda,
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glokom nedeniyle goz cerrahisi planlanan SWS’li pe-
diatrik hastada anestezi yonetimi sunuldu.

OLGU SUNUMU

Bir yasinda, 10 kg, erkek hastaya glokom nedeniy-
le cerrahi planlandi. Alt1 aylik iken SWS ve 9 aylik
iken epilepsi tanisi konulan hastanin 6zge¢misinde,
1 yasinda glokom nedeniyle cerrahi gecirdigi, son 2
ayda giinde 2-3 defa sicrama tarzinda nobetleri ol-
dugu, son bir ayda 3 defa nobet ge¢irdigi ve antiepi-
leptik tedavi olarak oral levetirasetam 2x250 mg ve
fenobarbital 2x15 mg kullandig1 6grenildi. Preope-
ratif fizik muayenesinde yiizde kapiller hemanjiomu
olan hastanin laboratuvar degerlerinde herhangi bir
anormallik saptanmadi (Resim 1, 2). Zor hava yolu
yonetimine hazirlik amaciyla alternatif hava yolu
gerecleri hazirlandi. Farkli boyutlarda laringosko-
pi bleydleri, degisik supraglotik hava yolu araclari,
videolaringoskop (McGrath) ve fiberoptik bronkos-
kop hazirlandi. Aydinlatilmig onam alindiktan sonra
nazal 5 mg midazolam ile premedikasyon sonrasi
ameliyat odasina alinan olguya rutin anestezi mo-
nitdrizasyonu uygulandi. TA: 100/60 mmHg, nabiz:
100 atim/dk., SpO,: %99 olarak saptandi. Olgu 3
dk. %100 oksijen ile preoksijenize edildi. Indiiksi-
yon maske ile %50 oksijen-hava ve %8 sevofluran
verilerek yapildi. Yiiz maske ventilasyonu kolay-
di. Hava yolu kontrolii larenks irritasyonunu azalt-
mak amaciyla 1 numara laringeal maske hava yolu
(LMA) ile saglandi. Anestezi idamesine %?2 sevoflu-
ran ve %50 oksijen-hava ile devam edildi. Ameliyat
stiresince hemodinamisi stabil seyretti ve herhangi
bir komplikasyon gerceklesmedi. Altmig dk. siiren
cerrahi sonrasi spontan solunumun geri dénmesi ve

uyanikliginin yeterli oldugunun goriilmesi tizerine
sorunsuz olarak uyandirildi. Olgu postoperatif 60
dk. siire ile derlenme odasinda g6zlendi. Hemodina-
mik ve solunum parametrelerinin normal sinirlarda
goriilmesi tizerine servise transfer edildi.

TARTISMA

SWS’lu hastalarda en taninan klinik 6zellik yiizde he-
manjiom (port-wine lekesi) olmasidir ve %70 hasta-
larda bu leke goriilmektedir P!, Port-wine lekesi olan
hastalarda glokom sik goriilmektedir. Bu olguda da
yiizlin nerdeyse tamaminda port-wine lekesi bulun-
maktaydi.

SWS’li hastalarda yandas hastaliklar agisindan pre-
operatif degerlendirmede dikkatli olunmalidir. Bu
olguda kardiyak anomali tespit edilmemistir. Ancak,
1 yasinda olmasina ragmen, sik ataklarla seyreden
epilepsi mevcuttu ve antiepileptik tedavi altyordu. Bu
olguda 6zellikle nobetleri tetikleyebilecek ilaglardan
ve a8z i¢i kanama, agr1, laringospazm gibi durum-
lardan sakinildi. SWS’li hastalarin hava yollarinda
stk¢a anjiomlar goriilmesinden dolayr maske ile ven-
tilasyonda, laringoskopi ve entiibasyonda ¢ok dikkat-
li olunmalidir. Bu islemler sirasinda fark edilmeyen
damarsal lezyonlarin neden oldugu kanamalar gorii-
lebilir. Ozellikle agiz i¢i kanama oykiisii dikkatlice
sorgulanmalidir. Boyle olgularda hava yolu giivenligi
acisindan videolaringoskop ve fiberoptik bronkoskop
gibi goriintiileme esliginde yapilan orotrakeal entii-
basyon daha yararl olabilir. Bu olguda ag1z i¢i kana-
ma Oykiisti olmadigindan supra glotik hava yolu ter-
cih edildi. Supra glottik hava yolunun giivenli oldugu
diisiiniilse dahi kanama olasiligindan dolay: yapilan

Resim 1. Kargidan goriiniim.

Resim 2. Yandan goriiniim.
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cerrahi isleme gore anestezi yonetiminin iyi planlan-
masi1 gerekmektedir.

Giingor ve ark. ¥ ¢alismasinda, SWS tanist almusg,
glokom nedeniyle defalarca genel anestezi uygulanan
hastalar1, entiibasyon gerceklestirmeden maske ile
ventile ederek islemleri komplikasyonsuz tamamla-
diklarimi bildirmiglerdir. Togal ve ark. 5'sol fronto-
parietal osteomyelit ve cilt defekti nedeniyle opere
edilen 4 yagindaki SWS tanili hastaya genel anestezi
uyguladiklarini, entiibe ettiklerini ve komplikasyon-
suz bir sekilde islemi tamamladiklarint ve sorunsuz
bir sekilde servise transfer ettiklerini bildirmislerdir.
Bu olguda genel anestezi uygulandi, laringeal irri-
tasyonu engellemek amactyla supra glotik hava yolu
(LMA, no:1) tercih edildi ve sorunsuz bir sekilde is-
lem tamamlanarak uyandirildi.

SWS’li hastalarda zor hava yolu yonetimine hazir-
lik amaciyla farkli boyutlarda laringoskopi bleydle-
ri, supraglotik hava yolu araglari, videolaringoskop
(McGrath) ve fiberoptik bronkoskop gibi alternatif
hava yolu gerecleri hazir bulundurulmalidir. Entii-
basyon gereken olgularda tiip icerisine stile konul-
mamali ve kayganlagtirict jel siiriilmiis olarak hazir
bulundurulmalidir. Zor hava yolu yonetiminde kulla-
nim1 artan videolaringoskopun yararli bir hava yolu
aract oldugu bir¢ok olguda bildirilmis olup bu hasta
grubunda animsanmasi gerekmektedir. Goriintii es-
liginde yapilan bu islemde olasi damarsal lezyonlar
fark edilebilecektir.
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SONUC

Sturge-Weber Sendromu, bir¢ok organi tutan ano-
malilere neden olabileceginden preoperatif deger-
lendirme dikkatli ve ayrintili yapilmalidir. Zor hava
yolu yonetimi i¢in alternatif hava yolu gerecleri
hazir bulundurulmalidir. Epileptik atag: tetikleye-
bilecek anestezik ajanlardan kaginilmali ve ihti-
ya¢ halinde kisa etkili noromuskiiler ajanlar tercih
edilmelidir. Trakeo-brongial aspirasyon yapilirken
dikkatli olunmali1 ve intrakraniyal ve intraokiiler
basinci arttiracak ilaglardan ve manevralardan sa-
kinilmalidir.

KAYNAKLAR

1. Gandhi M, Iyer H, Sehmbi H, Datir K. Anaesthetic
Management of A Patient with Sturge-Weber Syndro-
me Undergoing Oophorectomy. Indian J Anaesth
2009;53(1):64-7.

2. Isik S, Koksal F. Sturge-Weber sendromlu olguda
anestezik yaklagim (Olgu Sunumu). T Klin Anest Rea-
nim 2004;2:46-50.

3. Thomas-Sohl KA, Vaslow DF, Maria BL.
Sturge-Weber syndrome: a review. Pediatr Neurol
2004;30(5):303-10.
http://dx.doi.org/10.1016/j.pediatrneurol.2003.12.015

4. Giingor G, Hamamcioglu EA, Durakoglugil T,
Bozkurt-Sutas P. Sturge-Weber sendromlu dort olguda
glokom muayenesi i¢in anestezik yaklagim: Olgu sunu-
mu. Tepecik Egit ve Arast Hast Dergisi 2015;25(1):66-
68.

5. Togal T, Durmus M, Tiirkoz A, Koroglu A, Erdem S,
Ersoy MO. Sturge-Weber sendromu ve anestezi (Olgu
Sunumu). Turgut Ozal Tip Merkezi Dergisi 2000;7:159-
61.



