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OZET

Girig: Prader Willi Sendromu nadir goriilen iki evreli genetik bir bozukluktur. Klinik seyir hipotonik infantil evre ve onu takip
eden hiperfaji ve obez evreden olugur. Morbid obeziteden kaginildiginda beklenen yasam siiresi ellili yaglara ulasir.

Olgu Sunumu: Onii¢ yasinda morbid obez (viicut kitle indeksi 74.4 kg m”) Prader Willi Sendromlu ciddi restriktif akciger
hastaligi olan erkek cocukta laparoskopik tiip mide operasyonu uygulandi. Intraoperatif mekanik ventilasyon sorunluydu.
Pnomoperitonyumdan hemen sonra oksijenasyon ve ventilasyonda ani bozulma ile birlikte hemodinamik instabilite olustu. Bu yazida,
olasi nedenleri tartismak ve recruitment manevralari ve porzitif ekspirasyon sonu basinci ile cerrahi islemin farkli asamalarinda
yapilan ventilator ayarlamalar: dahil olmak iizere anestezi yonetimimizi sunmayi planladik. Hasta basariyla ekstiibe edildi ve
yogun bakim iinitesi gereksinimi olmadi.

Sonug: Hiperfaji ve obez evredeki Prader Willi Sendromu hastalart morbid obezite nedeniyle solunum problemleri ve ardindan
oliime egilimlidir. Bu hastalarda, sorunsuz bir perioperatif donem icin hastaliga ve cerrahi isleme ait dzelliklerin dikkate alinmasi
esastir.

ANAHTAR KELIMELER: Prader-Willi Sendromu, Obezite, Anestezi

SUMMARY

Introduction: Prader Willi Syndrome is a rare, biphasic genetic disorder. The clinical course includes hypotonic infantile
phase followed by hyperphagia and obese phase. Life expectancy reach the fifth decade if morbid obesity is avoided.

Case Report: A 13-year-old morbidly obese (body mass index of 74.4 kg m*) boy with Prader Willi Syndrome and severe
restrictive pulmonary disease underwent a laparoscopic sleeve gastrectomy. Intraoperative mechanical ventilation was a challenge.
Abrupt impairment in oxygenation and ventilation occurred with hemodynamic instability immediately after pneumoperitoneum.
Herein, we planned to discuss the possible causes, describe our anesthetic management, including alveolar recruitment maneuvers
and positive end-expiratory pressure with adjustments in ventilator settings in different parts of the surgical procedure. The patient
was succesfully extubated with no need for intensive care unit.

Conclusion: Prader Willi Syndrome patients with hyperphagia and obese phase are prone to respiratory problems and subsequent
death due to morbid obesity. In these patients, it is essential to consider the unique features of disease and surgical procedure for
an uneventful perioperative period.
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GIRIS

Prader-Willi Sendromu (PWS), hipogonadizm, hipo-
genitalizm, obezite ve kisa yasam siiresi ile birliktelik
gosteren nadir (1/15000) goriilen genetik bir bozukluk-
tur (1). Olgularin ¢ogunda 15. kromozomun proksimal
uzun kolunda (15q 11-13) delesyon vardir (2). Obezite
ile iliskili yandas sorunlar nedeniyle yasam siiresinin ki-
sa oldugu PWS hastalarinda obezitenin dnlenmesi ya da
erken tedavisi yasam siiresinin ve kalitesinin artirilma-
sinda onemlidir (3). Damar yolu agilmasi, havayolu yo-
netimi ve ventilasyon giicliikleri, pulmoner, kardiyovas-
kiiler, metabolik ve termoregiilatuar sorunlar periopera-
tif yonetimi gliglestiren yaygin problemlerdir (4).

Bu olgu sunumunda ciddi restriktif tipte solunum
yetmezligi olan PWS’lu morbid obez hastada laparosko-
pik tiip mide operasyonu sirasindaki genel anestezi de-
neyimimizi paylagsmay1 planladik.

OLGU SUNUMU

Genetik analiz ile PWS tanist almis 13 yasinda erkek
hasta,morbid obezite (146 kg, 140 cm, viicut kitle indeksi
74.4 kg m?) nedeniyle hastanemize bagvurdu. Oykiide,
bebeklik doneminde hipotoni, ¢ocukluk caginda tokluk
hissinde bozulma, agir1 yeme ve kilo alimi oldugu, son
giinlerde giiniin biiyiik boliimiinde oturur pozisyonda uy-
ku halinde oldugu 6grenildi. Fizik muayenede PWS’na
ait yliz goriintimi, kiiciik el ve ayaklar oldugu gozlendi
(Resim 1). Kan basinct 140/85 mmHg, kalp atim hizi 92
dk', solunum sayisi 27 dk', viicut 1sis1 36.9 °C ve solu-
num sesleri bilateral azalmisti. Oda havasinda periferik
oksijen satiirasyonu % 84 ve arteriyel kan gazi analizinde
pH: 7.41, PaO,: 63 mmHg, PaCO,: 52.1 mmHg, HCO;:
33.1 mEq L' ve SaO,: % 92.5 olarak saptand1 (Tablo I).
PA Akciger grafisinde kardiyomegali, bilateral havalanma
azlig1 goriildii (Resim 2a). Solunum fonksiyon testlerinde
[Zorlu Vital Kapasite: 1.06 L (% 47), Birinci Saniye Zor-
lu Ekspirasyon Voliimii: 0.98 L (% 51), Tiffeneau orani:
% 92.5 (% 103), Tepe Akim Hizi: 1.58 L sn™ (% 33),
Maksimal Solunum Kapasitesi: 34.3 L m™ (% 45)] siddet-
li restriksiyon saptandi. Elektrokardiyografide (EKG) si-
niis ritmi (90 dk'), anteroseptal (D2, D3, aVF, V2-6) T
negatifligi mevcuttu. Transtorasik Ekokardiyografide sag
bosluklar dilate olarak izlendi ve sistolik pulmoner arter
basinci 50-55 mmHg olarak hesaplandi.

Tablo 1. Perioperatif arteriyel kan gazi sonuclari
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Resim 1. PraderWilli Sendromlu morbid obez olguya ait karakteristik
yiiz goriiniimii

Laparoskopik tiip mide operasyonu planlanan hasta-
nin havayolu degerlendirmesinde kisa ve kalin boyun
(boyun ¢evresi 49 cm) saptandi, Mallampati Class 3 ola-
rak degerlendirildi. Cocuk hastaliklari, kardiyoloji ve
gogiis hastaliklar1 tarafindan da degerlendirilen hasta
icin ameliyathanede zor havayolu hazirligt yapildi, pos-
toperatif yogun bakim sartlar1 hazirlandi. Serviste damar
yolu agilarak pediyatrik idame soliisyonu infiizyonuna
baglanarak intravenoz (iv) 10 mg metoklopramid uygula-
nan hasta sedyede yar1 oturur pozisyonda ameliyathane-
ye getirildi. Yiiz maskesi kullanilarak % 100 Oksijen ile
preoksijenasyon sirasinda ajitasyon gostermesi iizerine
iv 2 mg midazolam uygulandi. EKG, pulse oksimetre,
EtCO,, noninvaziv kan basinci monitdrizasyonunu ve
oksijen satiirasyonunun % 98’e ulagmasin takiben 5 mg
atrakuryum ile prekiirarizasyon sonrasinda, 425 mg ti-
yopental ve 100 mg siiksinilkolin kullanilarak hizli ardi-
sik indiiksiyon yapilan hasta 7 no’lu endotrakeal tiip
kullanilarak entiibe edildi. Hastanin Cormack-Lehane
skoru 3 olarak degerlendirildi. Anestezi idamesi O, ve
hava (% 50-50) icinde sevofluran (% 2) ve iv remifenta-
nil infiizyonu (0.125-0.250 pg kg'dk™"), noromuskuler
blok idamesi atrakuryum kullanilarak saglandi. Voliim
kontrollii ventilasyon modunda frekans (f) 16, tidal vo-

Preoperatif Pnomoperitonyumdan 6nce Pnémoperitonyumdan hemen sonra Postoperatif
pH 7.41 7.44 7.28 7.45
PaO, (mm Hg) 63 95.9 76.1 72.7
PaCO, (mm Hg) 52.1 453 66.5 51.8
HCO; (mEq.L") 33.1 30.5 315 35.8
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(a)

(b)

Resim 2. Preoperatif (a) ve Postoperatif (b) doneme ait PA Akciger Grafileri

lim (TV) 375 ml ve inspiryum/ekspiryum (i/E) orani
1/2 ve Pozitif ekspirasyon sonu basinct (PEEP) 8mmHg
olacak sekilde ventilatore baglandi. Pik inspiratuvar ba-
sincin (PIB) 33 mmHg olmasi iizerine barotravmadan
kacinmak amactyla PEEP 5 mmHg’ya diisiildii ve PIB
30 mmHg’dan diisiik ve EtCO, 30-35 mmHg olacak se-
kilde ayarlandi. Sag internal juguler ven kateterizasyo-

nu, invaziv kan basinci monitorizasyonu, kan gazi ve
kan gekeri analizleri, mesane kateterizasyonu, mide son-
dasi ile gastrik dekompresyon, rektal 1s1 monitorizasyo-
nu yapild.

Operasyon sirasinda karbondioksit insuflasyonu ile
karin ici basing 12mmHg’ya geldiginde PIB’in 36
mmHg’ya, ETCO,’in 47 mmHg’ya yiikseldigi ve
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Sekil 1. Perioperatif donemde kaydedilen PiB, EtCO,, SpO, ve hemodinamik bulgular (MV: Mekanik Ventilasyon, RM: Recruitment
Manevrasi, PEEP: Pozitif Ekspirasyon Sonu Basinci, PiB: Pik Inspiratuvar Basing)
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SpO, nun % 89’a diistiigii goriildii. Aym: anda kan basin-
c1 ve kalp atim hizinda artig saptand1 (Sekil 1). Es za-
manli arteriyel kan gazi analizinde oksijenasyon ve ven-
tilasyonda bozulma saptandi (Tablo I). Pupilleri miyotik
olarak saptanan hastada manuel ventilasyona gecilerek
spontan solunumun olmadig1 goriildii. Ayrica, akciger
oskiiltasyonunda bilateral egit havalanma saptanmasi
tizerine endotrakeal tiip ucunun karinanin iizerinde oldu-
guna karar verildi. Anesteziyi derinlestirmek amaciyla
sevofluran konsantrasyonu ve remifentanil infiizyonu
artirildi, iv 20 mg atrakuryum uygulandi, endotrakeal
tip 1 cm geri cekildi, endotrakeal tiip i¢i aspirasyon uy-
guland1 ancak herhangi bir diizelme saglanamadi. Bu-
nun iizerine manuel olarak solutma balonu kullanilarak
40 cm H,O basing ile 15 sn siire recruitment manevrasi
(RM) yapildi ve ardindan TV 350 mL, frekans 20 dk’,
PEEP 5 mmHg, I/E orani 1/1 olacak sekilde ventilator
ayarlar1 degistirildi. PIB 35 mmHg olmasi iizerine PEEP
0 olarak ayarlandi. Ventilator ayarlarindaki degisiklikler
sonucunda pnémoperitonyum siiresince SpO, % 92-94,
ETCO, 40-45 mmHg ve PIB 27-29 mmHg arasinda sey-
retti. CO, insuflasyonu sonlandirildiktan ve batin i¢inde-
ki hava bosaltildiktan sonra PIB’in 24 mmHg’ya diis-
mesi tizerine bir kez daha recruitment manevrasi yapildi
ve ardindan ventilatoér ayarlar1 TV 375 mL, frekans 16
dk' ve PEEP 8 mmHg, olacak sekilde degistirildi. Degi-
siklikler sonucunda ETCO, 40 mmHg altina inerken
SpO, % 98 seviyelerine ulastr (Sekil 1).

Operasyon bitiminde hastanin uyaniklik diizeyinin
ve spontan solunumunun yeterli olmast tizerine ekstii-
basyon gerceklestirildi. Yaklagik 30 dk ameliyathanede
izlenen hasta Aldrete Skoru 10 olarak servise transfer
edildi. Postoperatif akciger grafisinde havalanma azli-
ginda diizelme (Resim 1b) ve arteriyel kan gazi analizin-
de oksijenasyonun daha iyi oldugu saptandi (Tablo I).
Ekokardiyografide hesaplanan pulmoner arter basinci
40 mmHg’ya diisen, hastanede kaldig: siire icinde yo-
Sun bakim gereksinimi olmayan ve viicut agirliginda 9
kilogramlik azalma saptanan hasta postoperatif 7. giin
taburcu edildi.

TARTISMA

PWS, klinik olarak 2 evreli bir hastaliktir (1). Birinci
evre (hipotonik infantil evre), kas hipotonisi, emme giic-
ligti, okstirtik refleksinde zayiflik, biiytime-gelisme ge-
riligi ile karakterizedir. Yagamin 2-4 yaslar1 arasinda kas
aktivitesi diizelmesi ile baslayan ikinci evrede (hiperfa-
jik obez evre) mental retardasyon, davranig bozuklukla-
11, hiperfaji ve obezite gelisir (2). Morbid obeziteye bag-
I1 azalmis yasam siiresi nedeniyle 2. evredeki PWS has-
talarinda anestezi yonetimi ile iligkili cok az yayin var-
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dir. Perioperatif mortalite ve morbiditenin temel neden-
leri solunumsal problemlerdir ve oncesinde preoksije-
nasyon uygulanmasina, yeterli maske ventilasyonuna
karsin anestezi indiiksiyonu sirasinda ciddi desatiirasyon
olusabilir (3, 4). Nishikawa ve ark (5), obeziteye (VKi
62.2 kg m?) bagh ciddi restriktif akciger hastaligi1 nede-
niyle 41 giin mekanik ventilatér gereksinimi olan ve ka-
lori kisitlamasi ile viicut agirhifinda 50 kg azalma sag-
landiktan sonra ekstiibe edilebilen PWS’lu olguda hava-
yolu basing¢larimin yiiksek seyrettigini bildirmislerdir.
Olgumuzda ciddi restriktif akciger hastalifinin temel
nedeni obezite oldugundan acil obezite cerrahisi plan-
lanmig ve laparoskopik tiip mide operasyonu gercekles-
tirilmistir. Bununla birlikte, pndmoperitonyumdan he-
men sonra PIB ve EtCO,’te yiikselme, tasikardi, hiper-
tansiyon ve SpO,’de diisme gozlenmistir. Bu degisiklik-
ler, anestezi seviyesinin yetersizligine, pndmoperiton-
yum ile diyafragma ve akcigerlerin yer degistirmesi ne-
deniyle entiibasyon tiipiiniin ana bronglardan birine dog-
ru ilerlemesine ya da solunum yollarinda obstriiksiyona
bagli olabileceginden anestezi derinlestirilmis, oskiiltas-
yonda akcigerlerde bilateral havalanma saptanmasina
karsin endotrakeal tiip geri ¢ekilmis, tiip i¢i aspirasyon
uygulanmis ancak herhangi bir diizelme saglanamamustir.
Laparoskopik cerrahi uygulanan obez hastalarda,
restriktif akciger hastaligina ek olarak, genel anestezi,
sirtiistii pozisyon ve pnomoperitonyumun akciger fonk-
siyonlar1 lizerindeki kombine etkisiyle toraks kompli-
yanst ve akciger voliimlerinde azalma olur, atelektazi
gelisir (6). Ayni faktorler, mekanik ventilasyon sirasinda
havayolu basinglarinin artmasina ve parankimal yapila-
rin hasarlanmasina neden olabilirler (7). Recruitment
manevrast (RM), ekspiryum sonunda akciger voliimleri-
ni artirmak ve atelektatik akciger alanlarinin yeniden
acilmasimi saglamak amaciyla yiiksek, uzamis pozitif
havayolu basinci kullanilmasidir (8). RM+PEEP uygu-
lamasinin intraoperatif oksijenasyon ve solunum sistemi
kompliyansini artirdigi gosterilmigtir (9). Olgumuzda
CO, insuflasyonu sonrasindaki PIB artis1, hiperkarbi, hi-
poksi ve bunlara sekonder hemodinamik dalgalanmanin
nedeninin obezite, ciddi restriktif akciger hastaligi, ge-
nel anestezi, supin pozisyon ve pnomoperitonyumun
kombine etkisi sonucu akciger voliimlerinde azalma ol-
dugu diisliniilmiis, iki kez RM+PEEP uygulamasi ve
ventilator ayarlarindaki degisiklikler ile oksijenasyon,
ventilasyon ve hemodinamide diizelme saglanmustir.
PWS’da enerji metabolizmasinda dogustan gelen bir
bozukluk oldugu, hastalarin aclikta bile substrati enerji
harcanmasinda degil de yag olusturmada kullandiklari
ifade edilmistir ki bu durum hastalarin bir siire karbon-
hidrat almadiklar1 perioperatif donemde hipoglisemi ge-
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lisebilecegini gostermektedir. Bu nedenle, perioperatif
aclik doneminde siki kan sekeri kontrolii yapilmali ve
hipoglisemiye kars1 6nlemler alinmig olmalidir (4). Peri-
operatif donemde % 5 dekstrozlu pediyatrik idame so-
liisyonu infiizyonu yapilan olgumuzda operasyon sira-
sinda kan glukoz diizeyleri 102, 118 ve 106 mg dL* ola-
rak Olciilmiis ve hipoglisemi gézlenmemistir. Ayrica,
preoperatif donemde gizli gida alimi olasilig1 ve artmis
aspirasyon riski nedeniyle PWS’lu hastalarda gastrotze-
fageal regiirjitasyon egilimine kars1 onlem alinmasi, en-
tiibasyon siiresinin miimkiin oldugunca kisa tutulmasi
ve olasi zor entiibasyon icin hazir olunmasi onerilmek-
tedir (10). Olgumuzda kooperasyon sorunu oldugundan
uyanik entiibasyon diisiiniilmemis sedasyon altinda pre-
oksijenasyonu takiben hizli ardisik indiiksiyon uygulan-
mis, entiibasyon gii¢clii§li yasanmamis ve indiiksiyonda
SpO, % 90’1 altina diismemistir. Hipotalamo-hipofizer
fonksiyon bozuklugu nedeniyle adrenal yetmezlik ve
perioperatif hipotermi/hipertermi bildiren yayinlar ol-
masina karsin malign hipertermi ile iliski kurulamayan
PWS olgularinda hem depolarizan hem de nondepolari-
zan kas gevseticilerin giivenli bir sekilde kullanilabile-
cegi bildirilmistir (11, 12). Olgumuzda operasyon siire-
since adrenal yetmezlik bulgusu gozlenmemis, viicut
15181 36.4-36.7 °C aralifinda seyretmis ve ndromuskuler
blogun geri doniisiinde uzama olmamagtir.

PWS’lu hastalarda perioperatif siireci olumsuz yon-
de etkileyebilecek bir¢ok anatomik ve fizyolojik 6zellik
vardir. Operasyon sirasinda ve sonrasinda solunumsal
problemlerin 6nemi biiyiiktiir. Bu olgularda, sorunsuz
bir anestezi ve cerrahi i¢in detayli bir preoperatif deger-
lendirme ve hazirlik yaninda perioperatif monitorizas-
yon, havayolu yonetimi, ventilasyon ve postoperatif iz-
lem acisindan 6nceden iyi planlanmig bir anestezi yone-
timi esastir.

10.

11.

12.
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