
Anestezi Dergisi 2009; 17 (4): 216 - 218 Uzun ve ark: Walker–Warburg Sendromunda Anestezi

216

ÖZET
Walker-Warburg Sendromu letal seyreden otozomal resesif bir hastal›kt›r. Bu olguda da bulundu¤u gibi, tip 2 lisensefali (Düz

beyin anlam›na gelir; hiç girus olmamas› veya az say›da girus-sulkus bulunmas›d›r, musküler distrofileri de içeren heterojen bir
gruptur), polimikrogri (Nöronlar migrasyona u¤rad›ktan sonra kortekste oluflan organizasyon bozuklu¤u polimikrogrik yap›y›
oluflturur), serebellar malformasyonlar, posterior ensefalosel ve hidrosefali bulunabilir. Konjenital kas güçsüzlü¤ü, kas atrofisi,
derin tendon reflekslerinin kayb› ve mental retardasyon bulunan hipotonik infantlarda santral sinir sisteminde migrasyon anomalileri
ve göz anormallikleri vard›r. Ay›r›c› tan›da Walker-Warburg Sendromu, Kas-göz-beyin (Muscle-eye-brain) Hastal›¤› veya Fukuyama
Konjenital Musküler Distrofi gibi hastal›klar düflünülmelidir (1,2). Gözde ise megalokornea, buftalmus, katarakt, retinal hipopig-
mentasyon ve optik sinir hipoplazisi gibi ön ve arka kamara bozukluklar› olabilir (3). Bizim hastam›zda, kas biyopsisinde musküler
distrofi ile uyumlu histopatoloji saptand› ve genetik tan›s› ise Walker-Warburg Sendromu ile uyumlu idi. Anestezi indüksiyon ve
idamesi, müsküler distrofide dikkat edilecek noktalar göz önünde bulundurularak, zor entübasyon ve malign hipertermi aç›s›ndan
gerekli önlemler al›narak yap›ld›. Bu olgu sunumunda, Walker Warburg Sendromlu hastaya ventrikülo-peritoneal flant tak›lmas›
için verilen anestezi yöntemi tart›fl›lacakt›r.

ANAHTAR KEL‹MELER: Walker-Warburg Sendromu, Malign Hipertermi, Hidrosefali, Konjenital Musküler Distrofi, Zor
entübasyon.

SUMMARY
ANESTHESIA FOR INFANT WITHWALKER-WARBURG SYNDROME

Walker-Warburg Syndrome is lethal and inherited as an autosomal recessive trait. Type 2 lissencephaly (Resulting in a lack of
development of gyri and sulci), polymicrogyri (The most consistent features are a smooth appearance of the surface of the brain
due to lack of normal folds), malformations of other brain structures (cerebellum and brain stem), posterior encephalocel and
hydrocephaly can exist. In hypotonic infant with congenital muscle disorder, muscle atrophy, deep tendon reflex loss, mental
retardation, central neuronal migration abnormalities and eye abnormalities, Walker Warburg Syndrome, Muscle-Eye-Brain
Disease or Fukuyama Congenital Muscular Dystrophy must be considered in differential diagnosis (1,2). It can have megalocornea,
bufthalmia, cataract, retinal hypopigmentation, optic nerve hypoplasia (3). In our case, the muscle biopsy confirmed, the muscular
dystrophy and genetic department reported as Walker Warburg Syndrome. Anaesthesia induction and maintenance was performed by
considering points to take care of in muscular dystrophy and by taking precautions for difficult intubation and malign hyperthermia.
In this case, a ventriculoperitoneal shunt surgery to an infant with Walker Warburg Syndrome scheduled for ventriculoperitoneal
shunt will be discussed.

KEYWORDS: Walker–Warburg Syndrome, Malignant Hyperthermia, Hydrocephaly, Congenital Muscular Dystrophy, Difficult
Intubation.

WALKER–WARBURG  SENDROMLU  BEBE⁄E  ANESTEZ‹
UYGULAMASI

OOLLGGUU  SSUUNNUUMMUU

fiennur  UZUN,  ‹smail  Ayd›n  ERDEN,  Burcu  AKBAY  ÖZKAYA,    Ülkü  AYPAR

Hacettepe Üniversitesi T›p Fakültesi Anesteziyoloji ve Reanimasyon Anabilim Dal›

G‹R‹fi

Walker-Warburg Sendromu (WWS), serebral, sere-
bellar, göz ve kas anomalileri ile karakterize, vakalar›n
erken dönemde kaybedildi¤i otozomal resesif bir hasta-
l›kt›r. ‹lk kez Walker 1942'de letal infantil lizensefaliyi
tan›mlam›fl, bundan 30 y›l sonra da Warburg, hidrosefali
ve konjenital retinal ayr›lman›n birlikte oldu¤u bir grup
hasta bildirerek bu hastalar›n ço¤unun 5 ayl›ktan önce
kaybedildi¤ine dikkat çekmifl, 1975'te de Chemke ve ark
(4) akraba evlili¤i olan bir ailedeki iki olgu nedeniyle
otozomal resesif kal›t›m›n varl›¤›n› ileri sürmüfllerdir.

Daha sonra hidrosefali, agri (agyria), retinal displazi, ±
ensefalosel birlikteli¤ini tan›mlayan, H.A.R.D ± E teri-
mi kullan›lm›flt›r. Ayr›ca cerebro-ocular dysplasia-mus-
cular dystrophy (COD-MD) terimi de kullan›lm›fl ancak
1989'da Dobyns ve ark. (7) 42 olguyu içeren bir çal›flma
yaparak Walker-Warburg Sendromu ad›n› önermifllerdir.
Bu sendromun tan›s› için tip II lizensefali, serebellar
anomali, retinal anomali ve konjenital musküler distrofi-
den oluflan 4 kriterin gerekli oldu¤unu öne sürmüfllerdir
(6,8,9). 
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OLGU SUNUMU

29 günlük, ventrikülo peritoneal flant tak›lacak be-
bek, 21 yafl›ndaki annenin 1. gebeli¤inden 1. yaflayan
olarak 38 hafta 1 günlükken sezaryen ile 3290 gr a¤›rl›-
¤›nda do¤mufl ve APGAR skoru 6/8/9 (0./1./5.dk) olarak
de¤erlendirilmifltir. Prenatal de¤erlendirilmesinde ho-
loprozensefali  (Telensefalondan iki ayr› hemisfer oluflu-
mu s›ras›nda ayr›lma gerçekleflmezse meydana gelir) ta-
n›s› olan hasta yenido¤an ünitesinde izleme al›nm›flt›r.
Servise kabulünde genel durumu iyi, vital bulgular› sta-
bil olarak kaydedilmifltir. Yap›lan kas biyopsisinde;
müsküler distrofi tan›s› konmufltur. Kreatin fosfokinaz
düzeyi: 4893 bulunmufltur. Beyin BT’de; beyin sap› hi-
poplazik, serebellum küçük, 3. ve lateral ventrikülleri
ileri derecede hidrosefalik, parankim kal›nl›¤› özellikle
oksipitalde önemli ölçüde incelmifl olarak rapor edilmifl-
tir. Kraniyal USG’de; tetraventriküler hidrosefali, paran-
kim kal›nl›¤› afl›r› derecede incelmifl (ventriküler indeks
% 90’larda), holoprozensefali gözlenmifl, posterior in-
terhemisferik fissürde 4x5 mmlik kist septasyon göster-
mekte olup bu durumun postenfeksiyöz olabilece¤i ra-
por edilmifltir. Göz hastal›klar› bölümünce konsülte edi-
len hastada herhangi bir anomali tespit edilmemifltir.
EKO’da ASD tespit edilmifltir. TORCH (Toksoplazma -
rubella-sitomegalovirüs - herpes simpleks) serolojisi ne-
gatiftir. Pediatrik nöroloji ve endokrinolojiye de dan›fl›-
lan olguya genetik incelemesi sonucu Walker-Warburg
Sendromu tan›s› konulmufltur. Hasta ventrikülo perito-
neal flant tak›lmas› plan› ile beyin cerrahisi servisine
devredilmifltir. 

Ameliyathanede elektrokardiyogram, puls oksimet-
re, yenido¤an tansiyon manflonu ile non invaziv tansi-
yon ve ›s› monitorizasyonu yap›ld›. Preoperatif ölçümle-
rinde 5 kg olan hastan›n anestezi indüksiyonu 5 mg pro-
pofol, 10 µg fentanil ve 0.5 mg vekuronyum bromid ile
sa¤land›. 1 numara Miller blade kullan›larak 3 nolu entü-
basyon tüpü ile kolay entübe edildi. Anestezi idamesinde,
peroperatif malign hipertermi riski göz önüne al›narak, 2
L dk-1 oksijen + 2 L dk-1 hava kar›fl›m› ve propofol infüz-
yonu (10 mg kg-1) kullan›ld›. Ameliyat sonunda, nöro-
müsküler blokaj 0.05 mg (0.01 mg kg-1) atropin ve 0,25
mg (0.05 mg kg-1) neostigmin ile antagonize edildi. Hasta
postoperatif 2.saatte beyin cerrahisi yo¤un bak›m servi-
sinde ekstübe edilip, izleminde bir sorunla karfl›lafl›lmad›.

TARTIfiMA

Walker-Warburg Sendrom’lu çocuklarda mikrognati,
k›sa boyun ve damak-dudak yar›klar› anestezide hava yo-
lunun sa¤lanmas›n› zorlaflt›rmaktad›r. Genellikle tip II li-
zensefali, ventriküler ve çizgili kas anomalileri içeren kon-
jenital musküler distrofilerle de iliflkili olabilir (12,13).

Bu olguda, hidrosefali çok ilerlemifl oldu¤undan ve
sendromun bir komponenti olarak zor havayolu riski bu-
lundu¤undan, ameliyat odas›nda pediatrik fiberoptik
bronkoskop haz›rland› (14,15). Endotrakeal entübasyon
1 numara miller blade ile kolayl›kla yap›labildi¤inden
fiberoptik entübasyona gerek kalmad›.

Nöromusküler hastal›¤a sahip olgularda anestezi ile
ilgili ve postoperatif karfl›lafl›labilecek çeflitli problemler
mevcuttur. Preoperatif haz›rl›k döneminde malign hiper-
termi riski dikkatlice de¤erlendirilmelidir. Malign hiper-
termi son derece letal seyreden akut hipermetabolizma
durumu olup, baz› inhalasyon anestetikleri (halotan, enf-
luran) ve süksinilkolin bu olay›n bafllamas›na neden ola-
bilmektedir. Malign hipertermi flüphesinde, en güvenilir
test kas biyopsisinde halotan-kafein kas kontraksiyon
testidir. fiüpheli hastalarda preoperatif de¤erlendirmede
CPK düzeyi en basit ve temel laboratuvar tetkikini olufl-
turmaktad›r (16). Kreatin fosfokinaz seviyesindeki art›fl
(CPK) önemli ipucu olmas›na ra¤men do¤ruluk oran›
%70-80 lerdedir. Bu olguda serum CPK düzeyleri nor-
mal de¤erlerde idi. Tan› konulmufl hastalarda preoperatif
akci¤er X-ray, EKO, akci¤er fonksiyon testleri de bu
grup hastalarda karfl›lafl›labilecek olan kardiyak ve solu-
numsal fonksiyon bozukluklar›n›n saptanmas› aç›s›ndan
önemlidir. 

Bu olguda, süksinilkolin kas gevflekli¤inin h›zl› sa¤-
lanmas› için kullan›labilirdi ancak malign hipertermi
için tetikleyici oldu¤undan tercih edilmedi. ‹ntravenöz
ajanlarla yap›lan anestezi indüksiyonu sonras›, hastan›n
anestezi maskesi ile kolay havaland›r›ld›¤› görülüp ve-
küronyum bromide ile kas gevflekli¤i sa¤land› ve 1 nu-
mara miller blade tak›lm›fl laringoskop ile ilk denemede
kolay entübasyon sa¤land›. Veküroniyum bromid, orta-
uzun etkili non-depolarizan kas gevfleticilerden olup ge-
nellikle 1 saatten uzun sürecek cerrahi ifllemlerde tercih
edilir. Bizim hastam›zda, göreceli olarak daha k›sa etki
süresine sahip rokuronyum da kullan›labilirdi, ancak
ameliyathanede o dönemde bulunmad›¤›ndan veküron-
yum tercih edildi. Genellikle flant ameliyatlar› sonras›
hastalar cerrahi sonunda ekstübe edilir. Bu olgu 2 saat
sonra yo¤un bak›mda ekstübe edildi. Bunun veküron-
yuma ve propofol infüzyonuna ba¤l› olabilece¤i düflü-
nüldü. Aktif olarak ›s›t›lan (Bair HuggerTM) hastan›n ›s›
monitorizasyonunda normotermik (36,5 °C) oldu¤u
görüldü¤ünden uzam›fl ekstübasyon süresi buna ba¤l›
de¤ildir.

Malign hipertermi flüphesinde teti¤i çeken ajanlar›n
kullan›m›ndan ve inhalasyon anesteziklerinden kaç›n›l-
mal›d›r. Bu olguda anestezi idamesi propofol infüzyonu
hava-oksijen (% 50) kar›fl›m› ve indüksiyonda verilen
narkotik analjezik (fentanil) ile sa¤land›.  



Anestezi Dergisi 2009; 17 (4): 216 - 218 Uzun ve ark: Walker–Warburg Sendromunda Anestezi

218

6. Dobyns WB, Kirkpatrick JB, Hittner HM, Roberts RM, Kretzer
FL. Syndromes with lissencephaly II: Walker-Warburg and ce-
rebrooculo- muscular syndromes and a new syndrome with type
II lissencephaly. Am J Med Genet 1985; 22: 157-95.

7. Dobyns WB, Pagon RA, Amstrong D et al. Diagnostic criteria
for Walker-Warburg syndrome. Am J Med Genet 1989; 32: 195-
210.

8. Heggie P, Grossniklaus HE, Roessmann U, Chou SM, Cruse RP.
Cerebro-ocular dysplasiamuscular dystrophy syndrome. Report
of two cases. Arch Ophthalmol 1987; 105: 520-24.

9. Towfighi J, Sassani JW, Suzuki K, Ladda RL. Cerebro-ocular
Dysplasia-Muscular Dystrophy (COD-MD) syndrome. Acta Ne-
uropathol (Berl) 1984; 65: 110-23.

10. Chiatyt D, Toi A, Babul R et al. Prenatal diagnosis of retinal non-
attachment in the Walker–Warburg syndrome. Am J Med Genet
1995; 56: 351–58.

11. Winter RM, Garner A. Hydrocephalus, Agyria, pseudoencepha-
locele, retinal dysplasia and anterior chamber anomalies. J Med
Genet (London) 1981; 18: 314–17.

12. Burton BK, Dillard RG, Grey R. Walker–Warburg syndrome
with cleft lip and cleft palate in two sibs. Am J Med Genet 1987;
27: 537–41.

13. Leyten QH, Gabreels FJM, Renier WO et al. Congenital muscu-
lar dystrophy: a review of the literature. Clin Neurol Neurosurg
1996; 98: 267–80.

14. M.I. Ali MD, Claude D. Brunson MD and James F. Mayhew
MD. Failed intubation secondary to complete tracheal rings: a
case report and literature review. Pediatric Anesthesia 2005; 15:
890–92.

15. Neil N. Finer, Muzyka D. Flexible endoscopic intubation of the
neonate. Pediatric Pulmonology 1992; 12: 48–51.

16. fiennur Uzun, Nalan Çelebi, Elvan Gaye Elvan, Varol Çeliker.
Progresif Musküler Distrofili Bir Hastada Genel Anestezi Uygu-
lamas›. Türkiye Klinikleri Anesteziyoloji ve Reanimasyon 2008;
6: 24-27.

Malign hipertermi riski ve zor entübasyon olas›l›¤›
göz önüne al›narak Walker-Warburg Sendromunda plan-
l› bir anestezi uygulamas› ile baflar›l› bir flekilde ventri-
külo peritoneal flant operasyonu yap›ld›.
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