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ÖZET
Girifl: Prader Willi Sendromu nadir görülen iki evreli genetik bir bozukluktur. Klinik seyir hipotonik infantil evre ve onu takip

eden hiperfaji ve obez evreden oluflur. Morbid obeziteden kaç›n›ld›¤›nda beklenen yaflam süresi ellili yafllara ulafl›r. 
Olgu Sunumu: Onüç yafl›nda morbid obez (vücut kitle indeksi 74.4 kg m-2) Prader Willi Sendromlu ciddi restriktif akci¤er

hastal›¤› olan erkek çocukta laparoskopik tüp mide operasyonu uyguland›. ‹ntraoperatif mekanik ventilasyon sorunluydu.
Pnömoperitonyumdan hemen sonra oksijenasyon ve ventilasyonda ani bozulma ile birlikte hemodinamik instabilite olufltu. Bu yaz›da,
olas› nedenleri tart›flmak ve recruitment manevralar› ve pozitif ekspirasyon sonu bas›nc› ile cerrahi ifllemin farkl› aflamalar›nda
yap›lan ventilatör ayarlamalar› dahil olmak üzere anestezi yönetimimizi sunmay› planlad›k. Hasta baflar›yla ekstübe edildi ve
yo¤un bak›m ünitesi gereksinimi olmad›.

Sonuç: Hiperfaji ve obez evredeki Prader Willi Sendromu hastalar› morbid obezite nedeniyle solunum problemleri ve ard›ndan
ölüme e¤ilimlidir. Bu hastalarda, sorunsuz bir perioperatif dönem için hastal›¤a ve cerrahi iflleme ait özelliklerin dikkate al›nmas›
esast›r.

ANAHTAR KEL‹MELER: 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-2) 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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G‹R‹fi

Prader-Willi Sendromu (PWS), hipogonadizm, hipo-
genitalizm, obezite ve k›sa yaflam süresi ile birliktelik
gösteren nadir (1/15000) görülen genetik bir bozukluk-
tur (1). Olgular›n ço¤unda 15. kromozomun proksimal
uzun kolunda (15q 11-13) delesyon vard›r (2). Obezite
ile iliflkili yandafl sorunlar nedeniyle yaflam süresinin k›-
sa oldu¤u PWS hastalar›nda obezitenin önlenmesi ya da
erken tedavisi yaflam süresinin ve kalitesinin art›r›lma-
s›nda önemlidir (3). Damar yolu aç›lmas›, havayolu yö-
netimi ve ventilasyon güçlükleri, pulmoner, kardiyovas-
küler, metabolik ve termoregülatuar sorunlar periopera-
tif yönetimi güçlefltiren yayg›n problemlerdir (4). 

Bu olgu sunumunda ciddi restriktif tipte solunum
yetmezli¤i olan PWS’lu morbid obez hastada laparosko-
pik tüp mide operasyonu s›ras›ndaki genel anestezi de-
neyimimizi paylaflmay› planlad›k.

OLGU SUNUMU

Genetik analiz ile PWS tan›s› alm›fl 13 yafl›nda erkek
hasta,morbid obezite (146 kg, 140 cm, vücut kitle indeksi
74.4 kg m-2) nedeniyle hastanemize baflvurdu. Öyküde,
bebeklik döneminde hipotoni, çocukluk ça¤›nda tokluk
hissinde bozulma, afl›r› yeme ve kilo al›m› oldu¤u, son
günlerde günün büyük bölümünde oturur pozisyonda uy-
ku halinde oldu¤u ö¤renildi. Fizik muayenede PWS’na
ait yüz görünümü, küçük el ve ayaklar oldu¤u gözlendi
(Resim 1). Kan bas›nc› 140/85 mmHg, kalp at›m h›z› 92
dk-1, solunum say›s› 27 dk-1, vücut ›s›s› 36.9 °C ve solu-
num sesleri bilateral azalm›flt›. Oda havas›nda periferik
oksijen satürasyonu % 84 ve arteriyel kan gaz› analizinde
pH: 7.41, PaO2: 63 mmHg, PaCO2: 52.1 mmHg, HCO3:
33.1 mEq L-1 ve SaO2: % 92.5 olarak saptand› (Tablo I).
PA Akci¤er grafisinde kardiyomegali, bilateral havalanma
azl›¤› görüldü (Resim 2a). Solunum fonksiyon testlerinde
[Zorlu Vital Kapasite: 1.06 L (% 47), Birinci Saniye Zor-
lu Ekspirasyon Volümü: 0.98 L (% 51), Tiffeneau oran›:
% 92.5 (% 103), Tepe Ak›m H›z›: 1.58 L sn-1 (% 33),
Maksimal Solunum Kapasitesi: 34.3 L m-1 (% 45)] fliddet-
li restriksiyon saptand›. Elektrokardiyografide (EKG) si-
nüs ritmi (90 dk-1), anteroseptal (D2, D3, aVF, V2-6) T
negatifli¤i mevcuttu. Transtorasik Ekokardiyografide sa¤
boflluklar dilate olarak izlendi ve sistolik pulmoner arter
bas›nc› 50-55 mmHg olarak hesapland›. 

Laparoskopik tüp mide operasyonu planlanan hasta-
n›n havayolu de¤erlendirmesinde k›sa ve kal›n boyun
(boyun çevresi 49 cm) saptand›, Mallampati Class 3 ola-
rak de¤erlendirildi. Çocuk hastal›klar›, kardiyoloji ve
gö¤üs hastal›klar› taraf›ndan da de¤erlendirilen hasta
için ameliyathanede zor havayolu haz›rl›¤› yap›ld›, pos-
toperatif yo¤un bak›m flartlar› haz›rland›. Serviste damar
yolu aç›larak pediyatrik idame solüsyonu infüzyonuna
bafllanarak intravenöz (iv)10 mg metoklopramid uygula-
nan hasta sedyede yar› oturur pozisyonda ameliyathane-
ye getirildi. Yüz maskesi kullan›larak % 100 Oksijen ile
preoksijenasyon s›ras›nda ajitasyon göstermesi üzerine
iv 2 mg midazolam uyguland›. EKG, pulse oksimetre,
EtCO2, noninvaziv kan bas›nc› monitörizasyonunu ve
oksijen satürasyonunun % 98’e ulaflmas›n› takiben 5 mg
atrakuryum ile prekürarizasyon sonras›nda, 425 mg ti-
yopental ve 100 mg süksinilkolin kullan›larak h›zl› ard›-
fl›k indüksiyon yap›lan hasta 7 no’lu endotrakeal tüp
kullan›larak entübe edildi. Hastan›n Cormack-Lehane
skoru 3 olarak de¤erlendirildi. Anestezi idamesi O2 ve
hava (% 50-50) içinde sevofluran (% 2) ve iv remifenta-
nil infüzyonu (0.125-0.250 µg kg-1dk-1), nöromuskuler
blok idamesi atrakuryum kullan›larak sa¤land›. Volüm
kontrollü ventilasyon modunda frekans (f) 16, tidal vo-

Tablo I. Perioperatif arteriyel kan gaz› sonuçlar›

Preoperatif Pnömoperitonyumdan önce Pnömoperitonyumdan hemen sonra Postoperatif

pH 7.41 7.44 7.28 7.45

PaO2 (mm Hg) 63 95.9 76.1 72.7

PaCO2 (mm Hg) 52.1 45.3 66.5 51.8

HCO3 (mEq.L-1) 33.1 30.5 31.5 35.8

Resim 1. PraderWilli Sendromlu morbid obez olguya ait karakteristik

yüz görünümü 
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lüm (TV) 375 ml ve inspiryum/ekspiryum (‹/E) oran›
1/2 ve Pozitif ekspirasyon sonu bas›nc› (PEEP) 8mmHg
olacak flekilde ventilatöre ba¤land›. Pik inspiratuvar ba-
s›nc›n (P‹B) 33 mmHg olmas› üzerine barotravmadan
kaç›nmak amac›yla PEEP 5 mmHg’ya düflüldü ve P‹B
30 mmHg’dan düflük ve EtCO2 30-35 mmHg olacak fle-
kilde ayarland›. Sa¤ internal juguler ven kateterizasyo-

nu, invaziv kan bas›nc› monitörizasyonu, kan gaz› ve
kan flekeri analizleri, mesane kateterizasyonu, mide son-
das› ile gastrik dekompresyon, rektal ›s› monitörizasyo-
nu yap›ld›.

Operasyon s›ras›nda karbondioksit insuflasyonu ile
kar›n içi bas›nç 12mmHg’ya geldi¤inde P‹B’›n 36
mmHg’ya, ETCO2’in 47 mmHg’ya yükseldi¤i ve

(a)                                                                                                                   (b)

Resim 2. Preoperatif (a) ve Postoperatif (b) döneme ait PA Akci¤er Grafileri

fiekil 1. Perioperatif dönemde kaydedilen P‹B, EtCO2, SpO2 ve hemodinamik bulgular (MV: Mekanik Ventilasyon, RM: Recruitment

Manevras›, PEEP: Pozitif Ekspirasyon Sonu Bas›nc›, P‹B: Pik ‹nspiratuvar Bas›nç) 
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SpO2’nun % 89’a düfltü¤ü görüldü. Ayn› anda kan bas›n-
c› ve kalp at›m h›z›nda art›fl saptand› (fiekil 1). Efl za-
manl› arteriyel kan gaz› analizinde oksijenasyon ve ven-
tilasyonda bozulma saptand› (Tablo I). Pupilleri miyotik
olarak saptanan hastada manuel ventilasyona geçilerek
spontan solunumun olmad›¤› görüldü. Ayr›ca, akci¤er
oskültasyonunda bilateral eflit havalanma saptanmas›
üzerine endotrakeal tüp ucunun karinan›n üzerinde oldu-
¤una karar verildi. Anesteziyi derinlefltirmek amac›yla
sevofluran konsantrasyonu ve remifentanil infüzyonu
art›r›ld›, iv 20 mg atrakuryum uyguland›, endotrakeal
tüp 1 cm geri çekildi, endotrakeal tüp içi aspirasyon uy-
guland› ancak herhangi bir düzelme sa¤lanamad›. Bu-
nun üzerine manuel olarak solutma balonu kullan›larak
40 cm H2O bas›nç ile 15 sn süre recruitment manevras›
(RM) yap›ld› ve ard›ndan TV 350 mL, frekans 20 dk-1,
PEEP 5 mmHg, ‹/E oran› 1/1 olacak flekilde ventilatör
ayarlar› de¤ifltirildi. P‹B 35 mmHg olmas› üzerine PEEP
0 olarak ayarland›. Ventilatör ayarlar›ndaki de¤ifliklikler
sonucunda pnömoperitonyum süresince SpO2 % 92-94,
ETCO2 40-45 mmHg ve P‹B 27-29 mmHg aras›nda sey-
retti. CO2 insuflasyonu sonland›r›ld›ktan ve bat›n içinde-
ki hava boflalt›ld›ktan sonra P‹B’›n 24 mmHg’ya düfl-
mesi üzerine bir kez daha recruitment manevras› yap›ld›
ve ard›ndan ventilatör ayarlar› TV 375 mL, frekans 16
dk-1 ve PEEP 8 mmHg, olacak flekilde de¤ifltirildi. De¤i-
fliklikler sonucunda ETCO2 40 mmHg alt›na inerken
SpO2 % 98 seviyelerine ulaflt› (fiekil 1).

Operasyon bitiminde hastan›n uyan›kl›k düzeyinin
ve spontan solunumunun yeterli olmas› üzerine ekstü-
basyon gerçeklefltirildi. Yaklafl›k 30 dk ameliyathanede
izlenen hasta Aldrete Skoru 10 olarak servise transfer
edildi. Postoperatif akci¤er grafisinde havalanma azl›-
¤›nda düzelme (Resim 1b) ve arteriyel kan gaz› analizin-
de oksijenasyonun daha iyi oldu¤u saptand› (Tablo I).
Ekokardiyografide hesaplanan pulmoner arter bas›nc›
40 mmHg’ya düflen, hastanede kald›¤› süre içinde yo-
¤un bak›m gereksinimi olmayan ve vücut a¤›rl›¤›nda 9
kilograml›k azalma saptanan hasta postoperatif 7. gün
taburcu edildi.

TARTIfiMA

PWS, klinik olarak 2 evreli bir hastal›kt›r (1). Birinci
evre (hipotonik infantil evre), kas hipotonisi, emme güç-
lü¤ü, öksürük refleksinde zay›fl›k, büyüme-geliflme ge-
rili¤i ile karakterizedir. Yaflam›n 2-4 yafllar› aras›nda kas
aktivitesi düzelmesi ile bafllayan ikinci evrede (hiperfa-
jik obez evre) mental retardasyon, davran›fl bozuklukla-
r›, hiperfaji ve obezite geliflir (2). Morbid obeziteye ba¤-
l› azalm›fl yaflam süresi nedeniyle 2. evredeki PWS has-
talar›nda anestezi yönetimi ile iliflkili çok az yay›n var-

d›r. Perioperatif mortalite ve morbiditenin temel neden-
leri solunumsal problemlerdir ve öncesinde preoksije-
nasyon uygulanmas›na, yeterli maske ventilasyonuna
karfl›n anestezi indüksiyonu s›ras›nda ciddi desatürasyon
oluflabilir (3, 4). Nishikawa ve ark (5), obeziteye (VK‹
62.2 kg m-2) ba¤l› ciddi restriktif akci¤er hastal›¤› nede-
niyle 41 gün mekanik ventilatör gereksinimi olan ve ka-
lori k›s›tlamas› ile vücut a¤›rl›¤›nda 50 kg azalma sa¤-
land›ktan sonra ekstübe edilebilen PWS’lu olguda hava-
yolu bas›nçlar›n›n yüksek seyretti¤ini bildirmifllerdir.
Olgumuzda ciddi restriktif akci¤er hastal›¤›n›n temel
nedeni obezite oldu¤undan acil obezite cerrahisi plan-
lanm›fl ve laparoskopik tüp mide operasyonu gerçeklefl-
tirilmifltir. Bununla birlikte, pnömoperitonyumdan he-
men sonra P‹B ve EtCO2’te yükselme, taflikardi, hiper-
tansiyon ve SpO2’de düflme gözlenmifltir. Bu de¤ifliklik-
ler, anestezi seviyesinin yetersizli¤ine, pnömoperiton-
yum ile diyafragma ve akci¤erlerin yer de¤ifltirmesi ne-
deniyle entübasyon tüpünün ana bronfllardan birine do¤-
ru ilerlemesine ya da solunum yollar›nda obstrüksiyona
ba¤l› olabilece¤inden anestezi derinlefltirilmifl, oskültas-
yonda akci¤erlerde bilateral havalanma saptanmas›na
karfl›n endotrakeal tüp geri çekilmifl, tüp içi aspirasyon
uygulanm›fl ancak herhangi bir düzelme sa¤lanamam›flt›r.

Laparoskopik cerrahi uygulanan obez hastalarda,
restriktif akci¤er hastal›¤›na ek olarak, genel anestezi,
s›rtüstü pozisyon ve pnömoperitonyumun akci¤er fonk-
siyonlar› üzerindeki kombine etkisiyle toraks kompli-
yans› ve akci¤er volümlerinde azalma olur, atelektazi
geliflir (6). Ayn› faktörler, mekanik ventilasyon s›ras›nda
havayolu bas›nçlar›n›n artmas›na ve parankimal yap›la-
r›n hasarlanmas›na neden olabilirler (7). Recruitment
manevras› (RM), ekspiryum sonunda akci¤er volümleri-
ni art›rmak ve atelektatik akci¤er alanlar›n›n yeniden
aç›lmas›n› sa¤lamak amac›yla yüksek, uzam›fl pozitif
havayolu bas›nc› kullan›lmas›d›r (8). RM+PEEP uygu-
lamas›n›n intraoperatif oksijenasyon ve solunum sistemi
kompliyans›n› art›rd›¤› gösterilmifltir (9). Olgumuzda
CO2 insuflasyonu sonras›ndaki P‹B art›fl›, hiperkarbi, hi-
poksi ve bunlara sekonder hemodinamik dalgalanman›n
nedeninin obezite, ciddi restriktif akci¤er hastal›¤›, ge-
nel anestezi, supin pozisyon ve pnömoperitonyumun
kombine etkisi sonucu akci¤er volümlerinde azalma ol-
du¤u düflünülmüfl,  iki kez RM+PEEP uygulamas› ve
ventilatör ayarlar›ndaki de¤ifliklikler ile oksijenasyon,
ventilasyon ve hemodinamide düzelme sa¤lanm›flt›r. 

PWS’da enerji metabolizmas›nda do¤ufltan gelen bir
bozukluk oldu¤u, hastalar›n açl›kta bile substrat› enerji
harcanmas›nda de¤il de ya¤ oluflturmada kulland›klar›
ifade edilmifltir ki bu durum hastalar›n bir süre karbon-
hidrat almad›klar› perioperatif dönemde hipoglisemi ge-



Anestezi Dergisi 2015; 23 (4): 261 - 265 Tuncal› ve ark: Prader Willi sendromu ve anestezi

265

liflebilece¤ini göstermektedir. Bu nedenle, perioperatif
açl›k döneminde s›k› kan flekeri kontrolü yap›lmal› ve
hipoglisemiye karfl› önlemler al›nm›fl olmal›d›r (4). Peri-
operatif dönemde % 5 dekstrozlu pediyatrik idame so-
lüsyonu infüzyonu yap›lan olgumuzda operasyon s›ra-
s›nda kan glukoz düzeyleri 102, 118 ve 106 mg dL-1 ola-
rak ölçülmüfl ve hipoglisemi gözlenmemifltir. Ayr›ca,
preoperatif dönemde gizli g›da al›m› olas›l›¤› ve artm›fl
aspirasyon riski nedeniyle PWS’lu hastalarda gastroöze-
fageal regürjitasyon e¤ilimine karfl› önlem al›nmas›, en-
tübasyon süresinin mümkün oldu¤unca k›sa tutulmas›
ve olas› zor entübasyon için haz›r olunmas› önerilmek-
tedir (10). Olgumuzda kooperasyon sorunu oldu¤undan
uyan›k entübasyon düflünülmemifl sedasyon alt›nda pre-
oksijenasyonu takiben h›zl› ard›fl›k indüksiyon uygulan-
m›fl, entübasyon güçlü¤ü yaflanmam›fl ve indüksiyonda
SpO2 % 90’›n alt›na düflmemifltir. Hipotalamo-hipofizer
fonksiyon bozuklu¤u nedeniyle adrenal yetmezlik ve
perioperatif hipotermi/hipertermi bildiren yay›nlar ol-
mas›na karfl›n malign hipertermi ile iliflki kurulamayan
PWS olgular›nda hem depolarizan hem de nondepolari-
zan kas gevfleticilerin güvenli bir flekilde kullan›labile-
ce¤i bildirilmifltir (11, 12). Olgumuzda operasyon süre-
since adrenal yetmezlik bulgusu gözlenmemifl, vücut
›s›s› 36.4-36.7 °C aral›¤›nda seyretmifl ve nöromuskuler
blo¤un geri dönüflünde uzama olmam›flt›r. 

PWS’lu hastalarda perioperatif süreci olumsuz yön-
de etkileyebilecek birçok anatomik ve fizyolojik özellik
vard›r. Operasyon s›ras›nda ve sonras›nda solunumsal
problemlerin önemi büyüktür. Bu olgularda, sorunsuz
bir anestezi ve cerrahi için detayl› bir preoperatif de¤er-
lendirme ve haz›rl›k yan›nda perioperatif monitörizas-
yon, havayolu yönetimi, ventilasyon ve postoperatif iz-
lem aç›s›ndan önceden iyi planlanm›fl bir anestezi yöne-
timi esast›r. 
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