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Beckwith-Wiedemann sendromu; eksofalos, makroglossi, hipoglisemi, organomegali, omfalosel ve gigantizim gibi
cesitli anomalileri icerir. Beckwith-Wiedemann sendromlu olgular siklikla infant dénemde cerrahiye gereksinim
duyarlar. Anestezi yonetimindeki temel problemler siklikla; zor hava yolu ve hipoglisemidir. Makroglossinin maske
ventilasyonu ve entiibasyonu zotlastirabilecegi akilda tutularak indiksiyondan énce zor hava yolu hazirligi yapilmalidir.
Dikkatli intraoperatif glukoz takibi hipogliseminin neden olacagt nérolojik sekelleri 6nlemede olduk¢a 6nemlidir. Bu
sunuda laringeal maskenin potansiyel zor hava yolu anatomisine sahip Beckwith-Wiedemann sendromlu olguda
endotrakael tiipe alternatif olarak kullanilabilecegine degindik.

Anahtar Kelimeler: Beckwith-Wiedemann Sendromu; Anestezi; Zor Hava Yolu; Laringeal Maske.

Anesthetic Management of Beckwith-Wiedemann Syndrome Case: Report

Beckwith-Wiedemann syndrome consists of various abnormalities, such as exomphalos, macroglossia, hypoglcemia,
visceromegaly, omphalocele, gigantism. Patients with Beckwith-Wiedemann syndrome frequently require surgical
intervention during infant period. Common problems associated with anesthetic management of Beckwith-
Wiedemann syndrome are difficult airway and hypoglycemia. Macroglossia might cause difficult ventilation and
intubation for that reason prepatation for airway difficulty should be made before induction. Intraoperative plasma
glucose monitoring is particulatly important to prevent the neurologic sequelae. In this presentation, we addressed the
use of laryngeal mask may be an alternation to the endotracheal tube patients with Beckwith-Wiedemann which
consist potentially difficult airway anatomy.
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Beckwith-Wiedemann sendromu (BWS) eksomfalos,
makroglossi ve hipoglisemi ile karekterize bir
sendromdur.! Batt Hindistanda 1/13.000 olan g6rilme
stkligt diger ulkelerde yaklagtk 1.5/100.000°dir. Olgularin
¢ogu sporadik olmakla bitlikte %15%i otozomal
dominant gegislidir.? 11p15 kromozomunda kalitsal bir
anomali mevcuttur. 11p15 kromozomu biyiimeyi
indikleyen ve tumér stprese eden bir gendir. Bu
genetik anomali, somatik agir1 biiyimeden sorumlu
Insiilin Benzeri Biiyiime Faktorii-2’yi (IGF-2) artirir ve
timor tetikler.  Gebelik  boyunca
polihidroamniyoz ve uzun umbilikal kordu olan ¢ok
buyiik plesanta ile karakterizedir. Dogumdaki kilo
persentili erkek cocuklar igin %95 kiz cocuklart icin
%75°dir. Biyime hizt ilk 4-6 ayda %90 persentilin
tzerinde artis gOsterir.’ Pankreas langerhans hiicre
hiperplazisi nedeniyle olusan hiperinsilinemi yeni
doganlarin  %30-60’1nda ciddi hipoglisemi olusturur.

olusumunu
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Hipoglisemi en fazla dogumun ilk doért gininde

gorulir.*

BWSna eslik eden diger anomaliler; omfalosel,
organomegali,  embriyonik  timér,  fizikomotor
retardasyon,  metabolik  anomaliler,  mikrosefali,

konjenital kardiyak patolojiler, alveoler hipoventilasyon,
hipotiroidizim, polisitemi ve kemik malformasyonudur.?

Birgok anomaliye sahip BWS’lu olgular yasamlarinin
erken déneminde cerrahiye gereksinim duyarlar. En sik
omfalosel, inguinal herni ve makroglossi nedeniyle
cerrahi uygulanur.!

BWS’lu olgularin anestezi yonetimi; anatomik hava yolu
anomalisi, hipoglisemi, kardiyak sorunlar nedeniyle
o6nem arz eder. Makroglossi tist hava yolu darligina ve
trakeal entiibasyon zorluguna neden olur. Organomegali
diyafragmayr akcigerlere dogru iterek trakeal karinanin
dudaklara olan mesafesini  kisaltir  ve akcigerin
fonksiyonel rezidiel kapasitesini azaltir.> Larengeal



Erdogan ve ark.

maske (LMA) anormal anatomi ve zor entiibasyonda
basartyla uygulanabilir.® Bu olgularda daha once
uygulanmamus olan ProSael LMA’yt (PLMA) BWSlu
olguda literatiir esliginde tartistik.

Olgu

20 aylik 80 cm boyunda, 16 kg viicut agirliginda BWS’lu
olgu orsiopeksi nedeniyle cerrahiye alindi. Oykiisiinde
daha 6nce inguinal herni nedeniyle opere oldugu ve
orotrakeal entiibasyonun sorunsuz yapildigi 6grenildi.
Fizik muayenesinde fizikomotor gelisimi normal,
makroglossi ve alninda hemanjiom mevcuttu (resim 1).

Tiroid fonksiyon testi, kan sekeri, kan biyokimyasi, kan
gazi analizi, akciger grafisi ve batin ultrasonografisi
normaldi. Tam kan saymmi; trombosit 90.000 disinda
normal degerlerdeydi.

Olgu sedasyon verilmeden ameliyathaneye alindi. EKG,
pulse oksimetri, non invaziv kan basinci, kapnografi ve
viicut 1stst monitorizasyonu yapildi. Yz maskesiyle %06
sevofluran ve %100 oksijen ile maske indiksiyon
uygulandi. Hizlica intravendz (1.v.) damar yolu agilarak
sekresyonlart azaltmak i¢in 0.30 mg atropin yapildi. 1/3
izodeks sivt basland1. 1 ug.kg! fentanil verildikten sonra
anestezi derinligi saglaninca kaf havast bosaltilmis ve dis
yiizeyi kremle kayganlastirdmis 2 nolu ProSeal LMA
sorunsuz bir sekilde tek seferde yerlestirildi (resim 2).

Proseal LMA’nin liimeninden 10 F nazogastrik sonda
takilarak mide havast bosaltildi.Basing kontrollu mod ile
ventile edildi. Anestezi idamesi %2.5 sevofluran, %60
azot protoksit ve %40 oksijenle surduraldi. Oksijen
saturasyonu %96-100 ve end-tidal CO; 35-45 mmHg
olacak sekilde takip edildi. Intraoperatif 30 dk aralikla
bakilan kan sekeri degerleri 110 ve 130 mg/dl arasinda
olgtldi. Hemodinamik degisiklikler cerrahi boyunca stki
takip edildi ve herhangi bir problemle karsilasilmad.

Cerrahi sonrasi sevofluran ve azot protoksit kesilerek
spontan  solunum desteklendi. Spontan  solunum
glclenince LMA kafi indirilmeden ¢ekildi. Ag1z icine
aitway yetlestirildi. Ameliyat odast ve detlenme
tnitesindeki takiplerinde herhangi bir sorun gorilmedi

ve olgu servise gonderildi.
Tartigma

BWS omfalosel, makroglossi, organomegali ve ciddi
kardiyak patolojilerin oldugu ¢esitli anomaliler iceren bir
sendromdur. Makroglossi ve hipoglisemi en belirgin
6zellik olsa da BWS’lu olgularin ¢ogunda preoperatif
kardiyovaskiiler sistem, endokrin sistem ve elektrolit
duizeyleri detayli incelenmelidir.”
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Resim 2. Proseal LMA yerlestirilmesinden sonraki
gorunumu.
Olgumuzun anestezi yonetiminde; ciddi problem

olusturabilecek ust hava yolu obstruksiyonuna ve
hipoglisemiye odaklandik.

Makroglossinin hava yolunu tikama etkisi tam olarak
tahmin edilemeyeceginden bu tir olgularda sedasyon
vermekten kaginilmalidir.” Preoperatif olarak oncelikli
olarak dusiinilmesi gereken hava yolu problemlerinin
azaltilmasidir. Supin pozisyonunda yuksek doz i.v.
anestezik veya kas gevsetici verilmesi dilin retrolingual
alana diigmesine ve hava yolunu ciddi sekilde tikamasina
sebep olacaktir. Anestezi yonetiminde izlenecek
yontemler arasinda; i.v. sedasyondan sonra uyanik vokal
kord inspeksiyonu, epiglottis goéruniiyorsa iv. veya
inhaler indiiksiyon uygulanmast, epiglottis
gbrinmiyorsa uyanik entibasyon denenmesi ve
ckstiibasyon sonrast cerrahi isleme bagl faringeal
alandaki daralmaya hazirlikli olmak igin endotrakeal

tipin yerine yumusak bir nazofaringeal airway
yerlestirilmesi  sayiabilir.’®  Uyanik  entiibasyon
cocuklarda zor olabilir ancak %100 oksijen ve

sevofluran inhaler indiksiyonu giivenli bir alternatiftir.*
Diger alternatif girisimler; kor nazal, fiberoptik ve
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retrograt entiibasyondur.” Olgumuza sevofluran ve
%100 oksijenle inditksiyon uyguladik ve maske ile
havalandirdiktan  sonra  sotunsuz  sekilde PLMA
yerlestirerek hava yolu giivenligini sagladik.

Hipogliseminin aragtirilmasi ve hizli tedavisi santral sinir
sistemi bozukluklarinin 6nlenmesi agisindan  birinci
onceliklidir. Bir ¢ok olguda zeka normal olmasina
ragmen, olasilikla infant doénemde hipoglisemik
ataklarin  fark  edilmemesi  neticesinde = mental
retardasyon  gelisir.!*  Hipoglisemi 4 yasinda
kendiliginden azalir. Hipoglisemi kontrol edilemezse
parsiyel pankreatektomi yapilabilir.* Dikkatli
intraoperatif kan sekeri takibi hipogliseminin nérolojik
sekel olusumunu Onlemede  6zellikle  Gnemlidit.
Olgumuzun perioperatif dénem boyunca kan sekeri
takibi dikkatli ve sik araliklarla yapidi, kan sekerleri
normal sinirlarda izlendi.

Whizar ve ark.! agiz boslugu ilgili cerrahi uygulanan
BWSIu olgularinda; agiz iginde 6édem ve kanamanin
hava yolu obstruksiyonuna neden olmamast ve
enflamasyonun azalmast igin cerrahiden bir glin sonra
yogun bakimda ekstiibasyonu gtivenle yapmislardur.

Son yillarda kafli endotrakeal tipler (ETT); tip
degistirme oranint azaltmasi, daha biyik caplt tip
kullanmadan  hava yolu kontrolunu  saglamasi,
kapnografi izlemini giivenle olusturmast ve anestezik
gazin tipun etrafinda kacak olusturarak ameliyathane
ortamina yayllmasini azaltmast nedeniyle ¢ocuklarda
kullailmaktadir.’

Kimura ve ark’> BWSlu c¢ocuklarin persentilleri
yaslarina gére daha biytik olmasi, trakeal caplarinin
tahminindeki zorluk, trakeal entiibasyondaki giiclik ve
reentiibasyondan kaginmak icin kaflh ETT kullanmiglar
ve kullanimini 6nermislerdit.

LMA’nin hava yolu obstruksiyonu ve travma riskini
minimalize etmesi ve potansiyel zor hava yolu olan
cocuklarda kullanimi savunulmaktadir.’ Goldman ve
ark.! trakeal entlibasyonla olugabilecek travma, édem
ve obstruksiyonu 6nlemek icin potansiyel hava yolu
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problemine sahip BWS’lu olgularinda klasik LMA
kullanmanin ~ mikemmel  ventilasyon  sagladigini
gOstermislerdir.

Sonug olarak bir¢ok klinik anomaliye sahip BWS’lu
olgularda,  dikkatli  preoperatif — degerlendirme,
intaoperatif stki hemodinami ve kan sekeri takibi, uygun
anestezi yonteminin segimi ve postoperatif bakim
esastir. LMA potansiyel zor hava yolu anatomisine sahip
olgularda alternatif olarak kullanilabilir.
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