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West Sendromlu Cocukta Anestezi Yonetimi
Anaesthesia Management of a Child with West Syndrome
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West sendromu (WS) elektroensefalografi (EEG) bozuklugu ile
karakterize genellikle hayatin ilk yilinda ortaya ¢ikan epileptik
ensefalopati olarak tanimlanir. Bu hastalarin ¢ogunda serebral
palsy, yiiz malformasyonlar1 ve iskelet deformiteleri gelismis ola-
bilir. Anestezistler WS'li hastalarin preoperatif degerlendirmesini,
anestezi yonetimi sirasinda anatomik malformasyonlar ile zor en-
tiibasyon ve epileptik nébetler birlikte olabilecegi ihtimalini g6z
Sniinde bulundurarak dikkatli yapmalidirlar. Bu olguda 11 yagin-
da, 18 kilo WS’lu erkek hastada sol femoral fiksasyon ameliyatin-

da anestezi yénetimi sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: West sendromu, genel anestezi, yliz malfor-
masyonlari, iskelet deformiteleri

West syndrome (WS) is an epileptic encephalopathy usually
occurring during the first year of life and is characterized by se-
vere electroencephalography (EEG) derangement. Most of these
patients may develop cerebral palsy, facial malformations, and
skeletal deformities. The anaesthesiologist should make the pre-
operative assessment carefully due to epileptic seizures and should
consider the possibility of difficult intubation because of coexist-
ing anatomic malformations during the anaesthesia management
of patients with WS. This report presents a case of general an-
aesthesia management in a left femoral fixation operation in an
11-year-old, 18 kg male patient.
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Girig

est sendromu (WS), infantil spazm, zihinsel bozukluk ve elektroensefalografi (EEG) anormalligi ile karakeerize

hipsaritmi tiradindan olugmakta olup infantil dénemde nadir gériilen malign epilepsilerden biridir (1). Bu

sendrom prenatal, perinatal (dogum sirasinda olugabilen) veya postnatal dénemdeki beyin disfonksiyonundan
kaynaklanabilir. Etiyolojisinde infeksiyonlar, travma, hipoksik-iskemik veya hemorajik nedenler, malformasyon sendromlari
ve genetik sendromlar bulunmaktadir. Patofizyoloji beyin sap: ve korteks arasinda anormal etkilesimi igerir (2). Olgularda
yaklagik 1.3:1 oraninda erkekler kizlardan daha ¢ok etkilenirler. Gériilme siklig 3200 ile 3500 canli dogumda 1dir.

West sendromu tedavisinde prednizon, adrenokortikotropik hormon (ACTH), antiepileptik ilaglar ve benzodiazepinler
kullanilir. WS tanist konulmug bir gocugun herhangi bir zamanda ve herhangi bir nedenle ameliyat olmasi gerekebilir. Bu
hastalarin anatomik bozukluklar nedeniyle zor entiibasyon, periferik damar yolu agilmasinda ve pozisyon vermede giiclitk
ihtimalini, kullandig1 ilaglarin yan etkilerini ve epileptik nébetleri goz éniinde bulundurarak ¢ok dikkatli bir preoperatif
degerlendirme yapilmali ve uygun bir anestezi plani belirlenmelidir. Bu olgu sunumunda genel anestezi altinda, agik rediik-
siyon ve internal fiksasyon planlanan WS’lu hastada anestezi yonetimi sunulmasi amaclanmistir.

Olgu Sunumu

Kirk haftalik normal dogum ile diinyaya gelen hastanin dogum esnasinda herhangi bir problemi olmamis. Aile ¢ocugu
3,5 aylik iken kontrol amacli pediatri uzmanina gotiirdiiklerinde konviilziyonlar1 oldugu fark edilmis ve yapilan tetkikler
sonucu WS tanisi konularak tedaviye baglanmis. On bir yasinda ve 18 kg agirhigindaki hastaya sol femur kirigi nedeni
ile acik rediiksiyon ve internal fiksasyon girisimi planlandi. Hastanin preoperatif degerlendirmesinde mental gelisme ge-
riligi oldugu saptandi. Bir yil énce haftada 2-3 kere konviilziyonu olan hasta son bir yildir konviilziyonu olmadigi ve
anti epileptik tedavi olarak vigabatrin 1000 mg giin” almaktaydi. Hemogrami, serum elekerolitleri, aglik kan sekeri ve
karaciger fonksiyon testleri normal sinirlar icerisindeydi. Fizik muayenesinde dis goriiniimiinde kepge kulak, gogiis defor-
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mitesi, tiim ekstremitelerde kontraktiir tarzinda deformiteler
ve mikrognatisi vardi. Solunum sesleri kabalagmis, her iki
alt zonda raller mevcuttu. Mallampati skoru III idi. Aileden
onam alinan hasta icin mikrognati nedeniyle zor entiibasyon
olasiligina karsi tiim alternatif havayolu gerecleri ameliyatha-
nede hazir bulunduruldu. Preoperatif 8 saat acliktan sonra,
periferik damar yolu, kas kontraktiirlerinden dolay: giigliikle
agilarak 0,05 mg kg” midazolam i.v. uyguland: ve ameliyat-
haneye alindi. Standart monitérizasyon uygulanan hastanin
kan basinci: 110/70 mmHg, kalp tepe aumr: 98 aum dk?,
SpO,: %98, viicut 1sst: 36,7°C idi. Ekstremitelerde, govdede
ve boyunda kas kontrakeiirleri belirgin olup pozisyon verme
sirasinda tekrar kirik olusmamasi icin 6zen gosterildi. Has-
tanin fizyolojik durusuna uyumlu olarak yan pozisyon veri-
lerek eklem yerleri slikon yastiklar ile desteklendi (Resim 1).
Hastaya %100 O, ile 3 dakika preoksijenizasyon uygulan-
diktan sonra inditksiyonda 2,5 mg kg propofol, 0,5 pg kg
fentanil i.v. yapildiktan sonra ventilasyonun kolay oldugu gé-
riildii ve 0,1 mg kg vekiironyum bromiir yapild:. Ardindan
5 No endotrakeal tiip ile endotrakeal entiibasyon herhangi bir
sorun olmadan gerceklestirildi. Anestezi idamesi 2: 1 nitrdz
oksid: oksijen karisimi ve IMAC sevofluranla yapildi. Soluk
sonu CO, 30-40 mmHg olacak sekilde ventilasyon sagland.
Intraoperatif herhangi bir sorun gézlenmeyen hasta cerrahi
bitiminde gocuk yogun bakim iinitesine alindi. Postoperatif
48 saatlik donemde klinik olarak nobet benzeri aktivite goz-
lenmeyen hasta servise ¢ikarild.

Tartisma

West sendromu 1841 yilinda Dr. West tarafindan “infantil
spazmlar” ile tanimlanmigtr. Dr. West'ten 110 yil sonra send-
romun: “Infantil spazmlar, beden ve zihin geriligi, karakte-
ristik EEG bulgulart” tiradindan olugtugu bildirilmistir. Bir
yil sonrada karakteristik EEG bulgusuna “hipsaritmi” ismi
verilmigtir. Uzun yillar, sendromun tedavisinde bir basari
saglanamamugtir. Nihayet 1958'de Sorel ve Dusaucy-Baule-
ye, ACTH verilmesi ile infantil spazmin kayboldugunu ve
EEG’den hipsaritminin silindigini bildirmislerdir.

West sendromunu olusturan pek ¢ok neden olabilir. Bunlar
arasinda ozellikle genetik ve malformasyon sendromlari, hi-
poksik iskemik veya hemorajik nedenler, merkezi sinir sistemi
infeksiyonlar ve travma 6nemli yer tutar. Prenatal dénem-
deki nedenlerin %10-30’unu tuberoskleroz olusturur. Tube-
roskleroz kalp ve bobrek tiimérlerini igeren sendrom oldugu
icin anestezi agisindan 6nem tagimaktadir (2). Bu nedenle ol-
gularin preoperatif degerlendirilmesinde altta yatan nedenler
ok iyi aragtirilarak anestezi ydntemi ve ajanlari uygun segil-
melidir.

Infantil spazmlar antiepileptik ilaglara genellikle direng gos-
terirler. Steroid tedavi mekanizmasi bilinmemekle birlikte
(ACTH veya prednison) daha iyi sonuglar verebilir. Son yil-
larda antiepileptik ila¢ olarak ozellikle vigabatrin tedavisi ile
olumlu sonuglar bildirilmektedir. Ancak vigabatrinin yiiksek
dozda uzun siire kullanilmasi hastalarin yaklagik yarisinda

Resim 1. Cocugun dis goriiniim dzellikleri; kepee kulak, gogiis
deformitesi, tiim ekstremitelerde kontraksiyon tarzinda defor-
miteler ve mikrognati

goérme alaninda daralmaya yol agmakradir (3). ACTH WS’li
hastalarin ¢ogunda nobet kontroliinde etkili olmasina ragmen,
osteoporoz, kalpte hipertrofi, yiiksek tansiyon, enfeksiyona
egilim, elektrolit bozukluklari, davranis degisiklikleri, kilo
artigt gibi ciddi yan etkileri bulunmaktadir (4). Preoperatif
dénemde hasta degerlendirilirken kullandigy ilaglar neden ol-
duklar komplikasyonlar sebebiyle ayrintili aragtirilarak labo-
ratuar sonuglar1 degerlendirilmelidir.

Bu hastalarda kas spazmina bagli bas, gvde ve kalcada fleksi-
yon veya ekstansiyon ya da siklikla bas ve govdede fleksiyon,
bacaklarda ekstansiyon olabilir (4). Bunlarin hepsi zor entii-
basyonu diisiindiirecek anatomik malformasyon olmast yani
sira periferik damar yolu agilmasinda da zorluk olusturacak
etkenlerdir. Bununla beraber hastanin bu fizyolojik postiirii
ameliyat sirasindaki pozisyonu icin de dikkat gerektirmek-
tedir. Bizim olgumuzda bas, boyun, govde ve ekstremitede
kontraktiirler, mikrognati ve gogiis deformitesi mevcuttu.
DPeriferik damar yolu agmada zorluk yasgamamiza ragmen yan
pozisyonda uygulanan entiibasyonda bir sikinti yaganmad.
Olgumuzda ekstremitelerde, govdede ve boyunda kas kont-
raktiirleri belirgindi bu nedenle pozisyon verme sirasinda
tekrar kirik olugsmamasi icin 6zen gosterildi. Hastanin eklem
yetleri slikon yastiklar ile desteklenerek fizyolojik durusuna
uyumlu olarak yan pozisyon verildi.

West sendromlu hastalarda, anestezi ajanlarinin uygulanmasi
sirasinda yandas hastaliklar ve konviilsiyonlar agisindan dik-
kat edilmelidir. Yapilan ¢aligmalarda propofol ile konviilziyon
etiyolojisi tartismali olsa da, 75 yasinda bir olguda propofol
ile total intravendz anestezi altinda larinks mikrocerrahisi uy-
gulanan hastada intraoperatif gelisen konviilziyon nedeninin
propofol olabilecegi bildirilmistir (5). Buna ragmen Yama-
guchi ve ark. (6) WS’li bir olgunun anestezi indiiksiyonda ve
idamesinde propofol kullanmiglar. Sonug olarak da propofo-
lun bu hastalarda uygun bir ajan oldugunu ancak nébet egi-
gini disiirmedigi icin dikkat edilmesi gerekeigini bildirmis-
lerdir. Bir bagka WS tanisi almig gingiva hipertrofisi nedeni
ile ameliyat edilecek ve entiibasyon giicliigii beklenen olguda
remifentanille sedasyon altinda nazotrakeal fiberoptik entii-
basyon yapilmistir (7).

Bazi yayinlarda anestezi indiiksiyonunda yiiksek konsant-
rasyonda inhalasyon ajanlarinin kullaniminin nébet benze-
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ri elektiriksel aktiviteye neden oldugu gosterilmistir. Ancak
sevofluran anestezisi sirasinda olusan ajitasyonun nobetlerle
iligkili olmadig1 ve sevofluranin epilepsisi olan hastalarda
kontrendike olmadig1 saptanmugtir (8-10). Nieminen ve ark.
(11) ¢ocuklarda premedikasyonda i.v midozolam ve idamede
%2 sevofluran kullanarak uyguladiklari anestezide EEG de
epileptiform sekle rastlamadiklarini bildirmislerdir.

Biz olgumuzda premedikasyon icin anksiyolitik, sedatif ve
antikonviilsif etkilerinden dolayr midazolam kullandik. In-
diiksiyonda yiiksek doz inhalasyon ajanlarin yan etkilerinden
kaginmak igin literatiirde geligkili olmasina ragmen propo-
fol kullandik. Idamede gocuklarda yaygin olarak kullanilan
ve konviilsiyon i¢in az da olsa netlik kazanmig anestetik olan
sevoflurani tercih ettik.

Sonug

West sendromunda preoperatif hazirlikea, kullanilan ilag-
larin ve sebep olduklart komplikasyonlarin arastirilmast ve
hastanin zor entiibasyon ve periferik damar yolu ydniinden
degerlendirilmesi gerekmektedir. Bu hastalarin premedikas-
yonunda midazolam ve anestezi indiiksiyonunda propofol'un
idamede ise sevofluran kullanilmasi yeterli ve giivenli olabilir.
Cerrahi siiresince hastada iyi bir anestezi derinligi ve analjezi
saglanarak ve hipoksi, hipokarbi gibi konviilsiyon esigini dii-
stirecek durumlardan uzak durulmast ile istenmeyen olaylarin
oniine gegilebilecegi diisiincesindeyiz.

Hasta Onamu: Yazili hasta onami bu olguya kaulan hastanin aile-
sinden alinmustir.
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