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OZET

Williams sendromu, kardiyovaskiiler, kas-iskelet ve endokrin sistem bagta olmak iizere pek ¢ok sistemi etkileyen multisistemik
bir sendromdur. Anestezik yaklasimda ani oliimlere yol acan kardiyovaskiiler patolojilere ve havayolu saglanmasim zorlastiran
kraniyofasiyal deformitelere dikkat edilmelidir. Bu olgu sunumunda Williams sendromlu iki yasindaki bir hastada inguinal herni
operasyonu sirasindaki anestezik yaklagimin tartisilmast amaglandi.
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SUMMARY

Williams syndrome is a multi-systemic syndrome particularly affecting the cardiovascular, muscle-skeleton and endocrine system.
Attention should be paid on cardiovascular pathologies causing sudden death and craniofacial deformities causing airway
diffuculties in anesthetic management. In this case report we aimed at discussing the anesthetic management during an inguinal
hernia operation in a two year-old patient with Williams syndrome.
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GIRIS

Williams sendromu (WS) 1961 yilinda Williams ta-
rafindan, 1962 yilinda ise Beuren tarafindan giiniimiizde
canli dogumlarda 1/20000-50000 oraninda goriilen ge-
netik bir hastalik olarak tanimlanmistir (1). Yedinci kro-
mozomun uzun kolundaki Elastik (ELN) geninde deles-
yon ve otozomal dominant gegis gosterilmistir. Karakte-
ristik yliz goriiniimii, konjenital kalp hastaliklari, gelis-
me geriligi, genitoiiriner ve endokrinolojik belirtiler,
mental gerilik, infantil idiopatik hiperkalsemi ile karak-
terize multisistemik bir sendromdur (2).Amyand herni
ise apendiksin inguinal herni kesesi i¢inde bulunmasi
olarak adlandirilir. Tanis1 intraoperatif olarak konabilen
amyand herni, tiim eksternal hernilerin %1’ ini olusturur
(3). Bu olgu sunumunda Amyand hernili WS’li bir
hastada acil sartlarda anestezik yaklagimin tartigiimasi
amaglandi.
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Sag inguinal herni ve fimozis nedeniyle ameliyata
alman, 2 yasinda 11 kg agirligindaki erkek cocugun hi-
kayesinde yenidogan doneminde WS tanis1 aldig1 ve
supravalviiler aort stenozu (SVAS) nedeniyle agik kalp
zii goriiniimii, mikrognati ve basik burun koki tespit
edildi. Preoperatif degerlendirmede kalp hiz1 120 atim
dk’', kan basinct 95/65 mmHg, viicut sicakligi 37,0°C
olarak olciildii. Hastanin vital bulgular: stabildi. Biyo-
kimyasal testlerde herhangi bir anormal sonuca rastlan-
mad1. Genel anestezinin WS’ye ait 6zellikler nedeniyle
riskli olacagi diisiiniilerek, anestezik yaklasim icin ka-
udal anestezi ve sedasyon amaciyla propofol infiizyonu
planlandi. EKG, periferik oksijen saturasyonu (SpO,),
non invazif kan basinci monitorizasyonu yapildiktan
sonra kaudal anestezi siiresince hastanin hareketsiz kala-
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bilmesi i¢in 2 dakika boyunca %3 sevofluran, %50 ha-
va, %50 oksijen karigimi icinde maske ile verildi. Hasta
2. dakikanin sonunda lateral dekiibit pozisyona getirilip
22 gauge kaudal igne ile steril sartlar altinda %0,25 lik
bupivakainden 1 ml kg olacak sekilde 11 ml enjeksiyon
yapildi. Enjeksiyondan 15 dakika sonra pin prick testi
ile kontrol edilen duyusal blok T9 seviyesine ulaginca
ameliyat baglatildi. Sedasyon amaciyla i.v. 1 mg kg st
propofol infiizyonu baslandi ve anestezi boyunca Ramsay
sedasyon skalas1 4 olacak sekilde (Ramsay sedasyon
skorunu 4’te tutabilmek i¢in gerekli durumlarda i.v. 0,5
mg kg propofol bolusu planlandi.) devam edildi. Spon-
tan solunumunu koruyan hastaya 2 1 dk' O, yiiz maskesi
ile verildi. Anestezi ve cerrahi miidahale siiresince SpO,
%95-100, kalp atim hiz1 dakikada 120 ile 130 aras1 ve
kan basici 100/70 mmHg ile 115/75 mmHg degerleri
arasinda stabil seyretti. Fitik kesesinde apendiksin bu-
lunmasiyla herni onarimi ile beraber apendektomi yapil-
di. Operasyon 60 dakika siirdii. Derlenme odasinda vital
bulgular stabil olan hasta 30 dakika sonra ¢ocuk cerra-
hisi servisine gonderildi. Ilk analjezi ihtiyac1 operasyon
sonrasi 5.saatte olustu (Ibuprofen Smg/kg po.). Operas-
yon sonrast donemde idrar retansiyonu ve norolojik de-
fisit goriilmeyen hasta 2 giin sonra taburcu edildi.

TARTISMA

Bu olgu sunumunda, WS’li bir hastada amyand hernisi
ve fimosiz tanisiyla acil operasyona alinan 2 yaginda co-
cuk olgunun apendektomi operasyonu icin sedasyon al-
tinda kaudal anestezi yonetimi sunulmugtur. Williams
sendromu ile iligkili sistemik bulgular, bu hasta popiilas-
yonunun perioperatif yonetimi i¢in dikkatli bi¢cimde
operasyon oncesi degerlendirmeyi zorunlu kilar. Kardi-
yolojik problemler bu hasta grubunda ortaya ¢ikan ani
o6liimlerden biiyiik dlciide sorumlu tutulmaktadir (4). Te-
mel sorunlar supravalviiler aort stenozu (SVAS) gibi
konjenital kalp defektleri ile koroner arter lezyonlarin-
dan kaynaklanir. Diger kardiyak patolojiler arasinda pe-
riferik pulmoner stenoz, mitral kapak prolapsusu, aort
koarktasyonu, patent duktus arteriouzus, periferal arter
anomalileri, ventrikiiler septal defektleri ve fallot tetra-
lojisi yer alir (2,5). WS’li hastalarda major cerrahiler ve
orsiyektomi, tonsillektomi gibi minor cerrahilerde kardi-
yak arrest bildirilen ¢ok sayida olgu sunumu mevcuttur
(4,6,7). Bird ve ark.’nin (8) ani 6liimle iligkili WS’li
hastalar1 inceledikleri ¢aligmalarinda anestezi altinda
kardiyak kateterizasyon yapilirken bile ani dliimlerin
gelistigini bildirmislerdir. Ani 6liimlerde temel mekaniz-
ma olarak miyokard iskemisi, diigiik kardiyak debi ve
ventrikiiler aritmiler su¢lanmigtir (8). Williams send-
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romlu hastalar icin anestezi dncesi ayrintili kardiyak de-
gerlendirme yapilmali ve cerrahi icin yiiksek riskli hasta
grubu belirlenmelidir (2). Bu sendromda etkilenen sis-
temler arasinda kas iskelet sistemi de yer alir. Genellikle
kas zayifli§1, eklemlerde kontraktiir, kaslarda yag depo-
lanmas1 ve kas lif boyutlarinda cesitli derecelerde artis
gosterilmistir (9). Noromiiskiiler bileskedeki olasi bo-
zukluklara baglh olarak kas gevseticilerden beklenme-
yen cevaplar alinabilir. Noromiiskiiler blokorlere bagl
olarak masseter spazmi gelisen olgular da bildirilmigtir
(10). Williams sendromlu hastalarda renovaskiiler hiper-
tansiyon, plazma kreatinin konsantrasyon yiiksekligi ve
hiperkalsemiye bagli nefrokalsindz renal sistemle ilgili
bozukluklar arasinda yer alir (11). Ayrica WS’li hastala-
rin %40’ 1nda renal aplazi, at nali bobrek, bobrek dupli-
kasyonu gibi deformiteleri iceren renal sistemde anato-
mik anormallikler olusabilmektedir (12). Bu hastalarda
preoperatif renal fonksiyon dlclimlerinin yapilmasi bu
noktada nemlidir.

Williams sendromlu hastalarda endokrin sistem ince-
lendiginde, ELN geni delesyonlari ile beraber gozlene-
bilen hiperkalsemi, ¢ocuklarda karin agrisi, kusma,
konstipasyona neden olur. Ayrica 7. kromozom iizerinde
L tipi voltaj kapili kalsiyum kanalin1 kodlayan gendeki
mutasyonlara bagli hiperkalsemi nedenli malign hiper-
termi olusabilmektedir (13). Bir diger endokrin problem
ise hipotiroididir. Ayrica, TSH yiiksekligi ile normal ser-
best T4 seviyeleri bildirilmistir (14). Perioperatif hipoti-
roidizm myokard depresyonu, hipovolemi, anemi, hi-
poglisemi ve hiponatremiye neden olabilmektedir (15).
WS’ye ait 6zelliklerden biri de peri yiizii olarak da ad-
landirilan genis alin, dar ¢ene yapisi, periorbital dolgun-
luk, diisiik burun kokii, agik agizla birlikte, aralikli dis
yapist ve mikrognati ile karakterize kraniyofasiyal gorii-
niimdiir (16). WS’li hastalarda maske ventilasyon ve
anestezi siiresince trakeal entiibasyon ile ilgili bildiril-
mig ayrintili raporlar olmamasina ragmen bu tiir hasta
popiilasyonlarinda ventilasyon ve entiibasyon da zorluk
goriilebilir. Medley ve ark.’nin (2) bildirdikleri olgu su-
numunda kardiyopulmoner bypass operasyonu olacak 7
aylik 7,3 kg agirhiginda kiz ¢cocugun 4,00 mm i¢ caph
kafsi1z endotrakeal tiip ile zor entiibe edildigi ve ekstii-
basyon sonrasi laringeal 6dem nedeniyle stridor gelistigi
bildirilmistir. Bu hasta grubunda rejyonal anestezi uygu-
lamalarina ait sinirli sayida olgu sunumlarindan birinde
Astuto ve ark.’lar1 (17) 4 aylik 5,5 kg agirligindaki S-
VAS tanili erkek hastaya inguinal herni ameliyatinda
spinal anestezi uygulamislardir . Sunulan olguda ise da-
ha iyi hemodinamik stabilite saglama amaciyla kaudal
anestezi ile beraber propofol ile sedasyon tercih edilmis-
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tir. Yapilan literatiir taramasina gore bu olgu Amyand fi-
tikl1 2 yasinda WS’li hastada kaudal blok ve beraberinde
propofol sedasyonu yapilan ilk olgudur. Bu yas grubu-
nun bu yéntem i¢in uygun oldugunu diisiinmekteyiz.
Sonug olarak, WS kardiyovaskiiler sistem bagta ol-
mak iizere pek ¢ok sistemi etkileyen bir sendromdur.
Hastalarin sahip olduklar yiiksek miyokard iskemisi ris-
ki nedeniyle genel anestezi ve sedasyon sirasinda sik
goriilen ani dliimler acisindan dikkatli olunmalidir.
WS’li ¢ocuk hastalarda anestezik yaklagimda havayolu
acikligini zorlagtiran kraniyofasiyal deformitelere dikkat
edilmelidir. Williams sendromlu hastalarda non depola-
rizan kas gevsetici kullaniminda uzamig noromiiskiiler
blok, malign hipertermiye yatkinlik olusturabilir. Bu
hasta grubunda uygun operasyonlarda, kaudal anestezi;
hemodinamik stabilite, postoperatif analjezi gibi avan-
tajlartyla giivenli ve etkin bir sekilde kullanilabilir.
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