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OZET

Walker-Warburg Sendromu letal seyreden otozomal resesif bir hastaliktir. Bu olguda da bulundugu gibi, tip 2 lisensefali (Diiz
beyin anlamina gelir; hi¢ girus olmamasi veya az sayida girus-sulkus bulunmasidir, muskiiler distrofileri de iceren heterojen bir
gruptur), polimikrogri (Noronlar migrasyona ugradiktan sonra kortekste olugan organizasyon bozuklugu polimikrogrik yapiyt
olusturur), serebellar malformasyonlar, posterior ensefalosel ve hidrosefali bulunabilir. Konjenital kas gii¢siizliigii, kas atrofisi,
derin tendon reflekslerinin kaybt ve mental retardasyon bulunan hipotonik infantlarda santral sinir sisteminde migrasyon anomalileri
ve goz anormallikleri vardir. Ayirict tanida Walker-Warburg Sendromu, Kas-goz-beyin (Muscle-eye-brain) Hastaligi veya Fukuyama
Konjenital Muskiiler Distrofi gibi hastaliklar diigiiniilmelidir (1,2). Gézde ise megalokornea, buftalmus, katarakt, retinal hipopig-
mentasyon ve optik sinir hipoplazisi gibi on ve arka kamara bozukluklart olabilir (3). Bizim hastamizda, kas biyopsisinde muskiiler
distrofi ile uyumlu histopatoloji saptandi ve genetik tanisi ise Walker-Warburg Sendromu ile uyumlu idi. Anestezi indiiksiyon ve
idamesi, miiskiiler distrofide dikkat edilecek noktalar goz éniinde bulundurularak, zor entiibasyon ve malign hipertermi agisindan
gerekli onlemler alinarak yapildi. Bu olgu sunumunda, Walker Warburg Sendromlu hastaya ventrikiilo-peritoneal sant takilmasi
icin verilen anestezi yontemi tartigilacaktir.

ANAHTAR KELIMELER: Walker-Warburg Sendromu, Malign Hipertermi, Hidrosefali, Konjenital Muskiiler Distrofi, Zor
entiibasyon.

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.

GIRIS

Walker-Warburg Sendromu (WWS), serebral, sere-
bellar, gbz ve kas anomalileri ile karakterize, vakalarin
erken donemde kaybedildigi otozomal resesif bir hasta-
liktir. Tk kez Walker 1942'de letal infantil lizensefaliyi
tanimlamisg, bundan 30 yil sonra da Warburg, hidrosefali
ve konjenital retinal ayrilmanin birlikte oldugu bir grup
hasta bildirerek bu hastalarin ¢ogunun 5 ayliktan 6nce
kaybedildigine dikkat ¢ekmis, 1975'te de Chemke ve ark
(4) akraba evliligi olan bir ailedeki iki olgu nedeniyle
otozomal resesif kalittmin varligini ileri siirmiislerdir.
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Daha sonra hidrosefali, agri (agyria), retinal displazi, +
ensefalosel birlikteligini tanimlayan, H. A.R.D + E teri-
mi kullanilmigtir. Ayrica cerebro-ocular dysplasia-mus-
cular dystrophy (COD-MD) terimi de kullanilmis ancak
1989'da Dobyns ve ark. (7) 42 olguyu iceren bir ¢aligma
yaparak Walker-Warburg Sendromu adini 6nermiglerdir.
Bu sendromun tanisi igin tip II lizensefali, serebellar
anomali, retinal anomali ve konjenital muskiiler distrofi-
den olusan 4 kriterin gerekli oldugunu 6ne siirmiislerdir
(6,8,9).
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29 giinliik, ventrikiilo peritoneal sant takilacak be-
bek, 21 yasindaki annenin 1. gebeliginden 1. yasayan
olarak 38 hafta 1 giinliikkken sezaryen ile 3290 gr agirhi-
ginda dogmus ve APGAR skoru 6/8/9 (0./1./5.dk) olarak
degerlendirilmistir. Prenatal degerlendirilmesinde ho-
loprozensefali (Telensefalondan iki ayr1 hemisfer olusu-
mu sirasinda ayrilma gerceklesmezse meydana gelir) ta-
nist olan hasta yenidogan {iinitesinde izleme alinmigtir.
Servise kabuliinde genel durumu iyi, vital bulgular sta-
bil olarak kaydedilmistir. Yapilan kas biyopsisinde;
miiskiiler distrofi tanis1 konmugtur. Kreatin fosfokinaz
diizeyi: 4893 bulunmustur. Beyin BT de; beyin sap1 hi-
poplazik, serebellum kiiciik, 3. ve lateral ventrikiilleri
ileri derecede hidrosefalik, parankim kalinlig1 6zellikle
oksipitalde onemli 6l¢iide incelmis olarak rapor edilmis-
tir. Kraniyal USG’de; tetraventrikiiler hidrosefali, paran-
kim kalinlif1 agir1 derecede incelmis (ventrikiiler indeks
% 90’larda), holoprozensefali gozlenmis, posterior in-
terhemisferik fissiirde 4x5 mmlik kist septasyon goster-
mekte olup bu durumun postenfeksiyoz olabilecegi ra-
por edilmistir. G6z hastaliklar1 boliimiince konsiilte edi-
len hastada herhangi bir anomali tespit edilmemistir.
EKO’da ASD tespit edilmistir. TORCH (Toksoplazma -
rubella-sitomegaloviriis - herpes simpleks) serolojisi ne-
gatiftir. Pediatrik noroloji ve endokrinolojiye de danigi-
lan olguya genetik incelemesi sonucu Walker-Warburg
Sendromu tanist konulmustur. Hasta ventrikiilo perito-
neal sant takilmasi plani ile beyin cerrahisi servisine
devredilmistir.

Ameliyathanede elektrokardiyogram, puls oksimet-
re, yenidogan tansiyon mangonu ile non invaziv tansi-
yon ve 1s1 monitorizasyonu yapildi. Preoperatif 6l¢timle-
rinde 5 kg olan hastanin anestezi indiiksiyonu 5 mg pro-
pofol, 10 pg fentanil ve 0.5 mg vekuronyum bromid ile
saglandi. 1 numara Miller blade kullanilarak 3 nolu entii-
basyon tiipii ile kolay entiibe edildi. Anestezi idamesinde,
peroperatif malign hipertermi riski goz oniine alinarak, 2
L dk' oksijen + 2 L dk* hava karigim1 ve propofol infiiz-
yonu (10 mg kg™') kullanildi. Ameliyat sonunda, noro-
miiskiiler blokaj 0.05 mg (0.01 mg kg") atropin ve 0,25
mg (0.05 mg kg") neostigmin ile antagonize edildi. Hasta
postoperatif 2.saatte beyin cerrahisi yogun bakim servi-
sinde ekstiibe edilip, izleminde bir sorunla karsilagiimadi.

TARTISMA

Walker-Warburg Sendrom’lu ¢ocuklarda mikrognati,
kisa boyun ve damak-dudak yariklan anestezide hava yo-
lunun saglanmasini zorlagtirmaktadir. Genellikle tip II li-
zensefali, ventrikiiler ve ¢izgili kas anomalileri i¢eren kon-
jenital muskiiler distrofilerle de iliskili olabilir (12,13).
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Bu olguda, hidrosefali ¢ok ilerlemis oldugundan ve
sendromun bir komponenti olarak zor havayolu riski bu-
lundugundan, ameliyat odasinda pediatrik fiberoptik
bronkoskop hazirland: (14,15). Endotrakeal entiibasyon
1 numara miller blade ile kolaylikla yapilabildiginden
fiberoptik entiibasyona gerek kalmadi.

Noromuskiiler hastaliga sahip olgularda anestezi ile
ilgili ve postoperatif karsilagilabilecek cesitli problemler
mevcuttur. Preoperatif hazirlik doneminde malign hiper-
termi riski dikkatlice degerlendirilmelidir. Malign hiper-
termi son derece letal seyreden akut hipermetabolizma
durumu olup, baz1 inhalasyon anestetikleri (halotan, enf-
luran) ve siiksinilkolin bu olayin baglamasina neden ola-
bilmektedir. Malign hipertermi siiphesinde, en giivenilir
test kas biyopsisinde halotan-kafein kas kontraksiyon
testidir. Stipheli hastalarda preoperatif degerlendirmede
CPK diizeyi en basit ve temel laboratuvar tetkikini olus-
turmaktadir (16). Kreatin fosfokinaz seviyesindeki artig
(CPK) 6nemli ipucu olmasina ragmen dogruluk orani
%70-80 lerdedir. Bu olguda serum CPK diizeyleri nor-
mal degerlerde idi. Tan1 konulmus hastalarda preoperatif
akciger X-ray, EKO, akciger fonksiyon testleri de bu
grup hastalarda karsilasilabilecek olan kardiyak ve solu-
numsal fonksiyon bozukluklarinin saptanmasi agisindan
onemlidir.

Bu olguda, siiksinilkolin kas gevsekliginin hizli sag-
lanmasi icin kullanilabilirdi ancak malign hipertermi
icin tetikleyici oldugundan tercih edilmedi. Intravenoz
ajanlarla yapilan anestezi indiiksiyonu sonrasi, hastanin
anestezi maskesi ile kolay havalandirildig: goriiliip ve-
kiironyum bromide ile kas gevsekligi saglandi ve 1 nu-
mara miller blade takilmis laringoskop ile ilk denemede
kolay entiibasyon saglandi. Vekiironiyum bromid, orta-
uzun etkili non-depolarizan kas gevseticilerden olup ge-
nellikle 1 saatten uzun siirecek cerrahi islemlerde tercih
edilir. Bizim hastamizda, goreceli olarak daha kisa etki
siiresine sahip rokuronyum da kullanilabilirdi, ancak
ameliyathanede o donemde bulunmadigindan vekiiron-
yum tercih edildi. Genellikle sant ameliyatlar1 sonrasi
hastalar cerrahi sonunda ekstiibe edilir. Bu olgu 2 saat
sonra yogun bakimda ekstiibe edildi. Bunun vekiiron-
yuma ve propofol infiizyonuna bagl olabilecegi diisii-
niildii. Aktif olarak 1sitilan (Bair Hugger™) hastanin 1s1
monitorizasyonunda normotermik (36,5 °C) oldugu
goriildiigiinden uzamig ekstiibasyon siiresi buna bagh
degildir.

Malign hipertermi siiphesinde tetigi ¢eken ajanlarin
kullamimindan ve inhalasyon anesteziklerinden kacinil-
malidir. Bu olguda anestezi idamesi propofol infiizyonu
hava-oksijen (% 50) karisimi ve indiiksiyonda verilen
narkotik analjezik (fentanil) ile saglandi.
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Malign hipertermi riski ve zor entiibasyon olasiligi
g6z Oniine alinarak Walker-Warburg Sendromunda plan-
It bir anestezi uygulamasi ile basarilt bir sekilde ventri-
kiilo peritoneal sant operasyonu yapildi.
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