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G‹R‹fi

Williams sendromu (WS) 1961 y›l›nda Williams ta-
raf›ndan, 1962 y›l›nda ise Beuren taraf›ndan günümüzde
canl› do¤umlarda 1/20000–50000 oran›nda görülen ge-
netik bir hastal›k olarak tan›mlanm›flt›r (1). Yedinci kro-
mozomun uzun kolundaki Elastik (ELN) geninde deles-
yon ve otozomal dominant geçifl gösterilmifltir. Karakte-
ristik yüz görünümü, konjenital kalp hastal›klar›, gelifl-
me gerili¤i, genitoüriner ve endokrinolojik belirtiler,
mental gerilik, infantil idiopatik hiperkalsemi ile karak-
terize multisistemik bir sendromdur (2).Amyand herni
ise apendiksin inguinal herni kesesi içinde bulunmas›
olarak adland›r›l›r. Tan›s› intraoperatif olarak konabilen
amyand herni, tüm eksternal hernilerin %1’ ini oluflturur
(3).  Bu  olgu  sunumunda  Amyand  hernili  WS’li  bir
hastada acil flartlarda anestezik yaklafl›m›n tart›fl›lmas›
amaçland›.

OLGU

Sa¤ inguinal herni ve fimozis nedeniyle ameliyata
al›nan, 2 yafl›nda 11 kg a¤›rl›¤›ndaki erkek çocu¤un hi-
kayesinde yenido¤an döneminde WS tan›s› ald›¤› ve
supravalvüler aort stenozu (SVAS) nedeniyle aç›k kalp
ameliyat› geçirdi¤i ö¤renildi. Fizik muayenede peri yü-
zü görünümü, mikrognati ve bas›k burun kökü tespit
edildi. Preoperatif de¤erlendirmede kalp h›z› 120 at›m
dk-1, kan bas›nc› 95/65 mmHg, vücut s›cakl›¤› 37,0°C
olarak ölçüldü. Hastan›n vital bulgular› stabildi. Biyo-
kimyasal testlerde herhangi bir anormal sonuca rastlan-
mad›. Genel anestezinin WS’ye ait özellikler nedeniyle
riskli olaca¤› düflünülerek, anestezik yaklafl›m için ka-
udal anestezi ve sedasyon amac›yla propofol infüzyonu
planland›. EKG, periferik oksijen saturasyonu (SpO2),
non invazif kan bas›nc› monitörizasyonu yap›ld›ktan
sonra kaudal anestezi süresince hastan›n hareketsiz kala-
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ÖZET
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SUMMARY
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bilmesi için 2 dakika boyunca %3 sevofluran, %50 ha-
va, %50 oksijen kar›fl›m› içinde maske ile verildi. Hasta
2. dakikan›n sonunda lateral dekübit pozisyona getirilip
22 gauge kaudal i¤ne ile steril flartlar alt›nda %0,25 lik
bupivakainden 1 ml kg-1 olacak flekilde 11 ml enjeksiyon
yap›ld›. Enjeksiyondan 15 dakika sonra pin prick testi
ile kontrol edilen duyusal blok T9 seviyesine ulafl›nca
ameliyat bafllat›ld›. Sedasyon amac›yla i.v. 1 mg kg-1 st-1

propofol infüzyonu baflland› ve anestezi boyunca Ramsay
sedasyon skalas› 4 olacak flekilde (Ramsay sedasyon
skorunu 4’te tutabilmek için gerekli durumlarda i.v. 0,5
mg kg-1 propofol bolusu planland›.) devam edildi. Spon-
tan solunumunu koruyan hastaya 2 l dk-1 O2 yüz maskesi
ile verildi. Anestezi ve cerrahi müdahale süresince SpO2

%95-100, kalp at›m h›z› dakikada 120 ile 130 aras› ve
kan bas›nc› 100/70 mmHg ile 115/75 mmHg de¤erleri
aras›nda stabil seyretti. F›t›k kesesinde apendiksin bu-
lunmas›yla herni onar›m› ile beraber apendektomi yap›l-
d›. Operasyon 60 dakika sürdü. Derlenme odas›nda vital
bulgular› stabil olan hasta 30 dakika sonra çocuk cerra-
hisi servisine gönderildi. ‹lk analjezi ihtiyac› operasyon
sonras› 5.saatte olufltu (‹buprofen 5mg/kg po.). Operas-
yon sonras› dönemde idrar retansiyonu ve nörolojik de-
fisit görülmeyen hasta 2 gün sonra taburcu edildi.

TARTIfiMA

Bu olgu sunumunda, WS’li bir hastada amyand hernisi
ve fimosiz tan›s›yla acil operasyona al›nan 2 yafl›nda ço-
cuk olgunun apendektomi operasyonu için sedasyon al-
t›nda kaudal anestezi yönetimi sunulmufltur. Williams
sendromu ile iliflkili sistemik bulgular, bu hasta popülas-
yonunun perioperatif yönetimi için dikkatli biçimde
operasyon öncesi de¤erlendirmeyi zorunlu k›lar. Kardi-
yolojik problemler bu hasta grubunda ortaya ç›kan ani
ölümlerden büyük ölçüde sorumlu tutulmaktad›r (4). Te-
mel sorunlar supravalvüler aort stenozu (SVAS) gibi
konjenital kalp defektleri ile koroner arter lezyonlar›n-
dan kaynaklan›r. Di¤er kardiyak patolojiler aras›nda pe-
riferik pulmoner stenoz, mitral kapak prolapsusu, aort
koarktasyonu, patent duktus arteriouzus, periferal arter
anomalileri, ventriküler septal defektleri ve fallot tetra-
lojisi yer al›r (2,5). WS’li hastalarda major cerrahiler ve
orfliyektomi, tonsillektomi gibi minör cerrahilerde kardi-
yak arrest bildirilen çok say›da olgu sunumu mevcuttur
(4,6,7). Bird ve ark.’n›n (8) ani ölümle iliflkili WS’li
hastalar› inceledikleri çal›flmalar›nda anestezi alt›nda
kardiyak kateterizasyon yap›l›rken bile ani ölümlerin
geliflti¤ini bildirmifllerdir. Ani ölümlerde temel mekaniz-
ma olarak miyokard iskemisi, düflük kardiyak debi ve
ventriküler aritmiler suçlanm›flt›r (8). Williams send-

romlu hastalar için anestezi öncesi ayr›nt›l› kardiyak de-
¤erlendirme yap›lmal› ve cerrahi için yüksek riskli hasta
grubu belirlenmelidir (2). Bu sendromda etkilenen sis-
temler aras›nda kas iskelet sistemi de yer al›r. Genellikle
kas zay›fl›¤›, eklemlerde kontraktür, kaslarda ya¤ depo-
lanmas› ve kas lif boyutlar›nda çeflitli derecelerde art›fl
gösterilmifltir (9). Nöromüsküler bileflkedeki olas› bo-
zukluklara ba¤l› olarak kas gevfleticilerden beklenme-
yen cevaplar al›nabilir. Nöromüsküler blokörlere ba¤l›
olarak masseter spazm› geliflen olgular da bildirilmifltir
(10). Williams sendromlu hastalarda renovasküler hiper-
tansiyon, plazma kreatinin konsantrasyon yüksekli¤i ve
hiperkalsemiye ba¤l› nefrokalsinöz renal sistemle ilgili
bozukluklar aras›nda yer al›r (11). Ayr›ca WS’li hastala-
r›n %40’›nda renal aplazi, at nal› böbrek, böbrek dupli-
kasyonu gibi deformiteleri içeren renal sistemde anato-
mik anormallikler oluflabilmektedir (12). Bu hastalarda
preoperatif renal fonksiyon ölçümlerinin yap›lmas› bu
noktada önemlidir. 

Williams sendromlu hastalarda endokrin sistem ince-
lendi¤inde, ELN geni delesyonlar› ile beraber gözlene-
bilen hiperkalsemi, çocuklarda kar›n a¤r›s›, kusma,
konstipasyona neden olur. Ayr›ca 7. kromozom üzerinde
L tipi voltaj kap›l› kalsiyum kanal›n› kodlayan gendeki
mutasyonlara ba¤l› hiperkalsemi nedenli malign hiper-
termi oluflabilmektedir (13). Bir di¤er endokrin problem
ise hipotiroididir. Ayr›ca, TSH yüksekli¤i ile normal ser-
best T4 seviyeleri bildirilmifltir (14). Perioperatif hipoti-
roidizm myokard depresyonu, hipovolemi, anemi, hi-
poglisemi ve hiponatremiye neden olabilmektedir (15).
WS’ye ait özelliklerden biri de peri yüzü olarak da ad-
land›r›lan genifl al›n, dar çene yap›s›, periorbital dolgun-
luk, düflük burun kökü, aç›k a¤›zla birlikte, aral›kl› difl
yap›s› ve mikrognati ile karakterize kraniyofasiyal görü-
nümdür (16). WS’li hastalarda maske ventilasyon ve
anestezi süresince trakeal entübasyon ile ilgili bildiril-
mifl ayr›nt›l› raporlar olmamas›na ra¤men bu tür hasta
popülasyonlar›nda ventilasyon ve entübasyon da zorluk
görülebilir. Medley ve ark.’n›n (2) bildirdikleri olgu su-
numunda kardiyopulmoner bypass operasyonu olacak 7
ayl›k 7,3 kg a¤›rl›¤›nda k›z çocu¤un 4,00 mm iç çapl›
kafs›z endotrakeal tüp ile zor entübe edildi¤i ve ekstü-
basyon sonras› laringeal ödem nedeniyle stridor geliflti¤i
bildirilmifltir. Bu hasta grubunda rejyonal anestezi uygu-
lamalar›na ait s›n›rl› say›da olgu sunumlar›ndan birinde
Astuto ve ark.’lar› (17) 4 ayl›k 5,5 kg a¤›rl›¤›ndaki S-
VAS tan›l› erkek hastaya inguinal herni ameliyat›nda
spinal anestezi uygulam›fllard›r . Sunulan olguda ise da-
ha iyi hemodinamik stabilite sa¤lama amac›yla kaudal
anestezi ile beraber propofol ile sedasyon tercih edilmifl-
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tir. Yap›lan literatür taramas›na göre bu olgu Amyand f›-
t›kl› 2 yafl›nda WS’li hastada kaudal blok ve beraberinde
propofol sedasyonu yap›lan ilk olgudur. Bu yafl grubu-
nun bu yöntem için uygun oldu¤unu düflünmekteyiz.

Sonuç olarak, WS kardiyovasküler sistem baflta ol-
mak üzere pek çok sistemi etkileyen bir sendromdur.
Hastalar›n sahip olduklar› yüksek miyokard iskemisi ris-
ki nedeniyle genel anestezi ve sedasyon s›ras›nda s›k
görülen ani ölümler aç›s›ndan dikkatli olunmal›d›r.
WS’li çocuk hastalarda anestezik yaklafl›mda havayolu
aç›kl›¤›n› zorlaflt›ran kraniyofasiyal deformitelere dikkat
edilmelidir. Williams sendromlu hastalarda non depola-
rizan kas gevfletici kullan›m›nda uzam›fl nöromüsküler
blok, malign hipertermiye yatk›nl›k oluflturabilir. Bu
hasta grubunda uygun operasyonlarda, kaudal anestezi;
hemodinamik stabilite, postoperatif analjezi gibi avan-
tajlar›yla güvenli ve etkin bir flekilde kullan›labilir.
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