Prader-Willi Sendromlu Cocuk
Hastada Isitsel Beyin Sap1 Tepkisi
(ABR/BERA) Testi Sirasinda
Anestezi Yonetimi-Olgu Sunumu
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| OZET

Prader-Willi sendromu (PWS) hiperfaji nedenli obezite, gelisme geriligi, neonatal
hipotoni ve hipogonadizm ile kendini gosteren genetik bozukluktur. PWS’li
hastalarda anestezi yonetimi morbid obezite, hava yolu yonetiminde zorluk,
peroperatif solunum yetmezligi, artan aspirasyon riski, primer miyokardiyal
tutulum, glikoz intoleransi ve agresif davranislar gibi durumlar sebebiyle risk
teskil etmektedir.

[sitsel beyin sap1 tepkisi (ABR/BERA) testi amaciyla sedasyon uygulanan
4 yasinda ¢ocuk hastamizda islem sirasinda belirli araliklarla desatiirasyon
meydana geldi, pozitif basingl ventilasyon ile desteklenen hasta islem sonrasi
sorunsuz sekilde uyandirilarak ayilma {nitesine alindi, uzun siireli takip
sonrasi klinige gonderildi. PWS’li hastalar eslik eden solunumsal problemler ve
mevcut hipotoni sebebiyle anestezi uygulamalar1 esnasinda desatiirasyona daha
yatkin olmaktadirlar, hastalarda miimkiinse rejyonal anestezi uygulanmasi, zor
havayolu ekipmaninin hazirda bulunmasi ve olast solunumsal problemler i¢in
tetikte olunmasi tarafimizca onerilmektedir.

| GIRIS

Gelisme geriligi, santral hipotoni, hipogonadizm, hiperfaji ve obezite klinigi ile
karakterize PWS, ilkolarak 1956 yilinda Andrea Prader, Alexis Labhartve Heinrich
Willi tarafindan tanimlanmustir (1). 1/15000 oraninda goriilen bu sendromu
olan hastalarda yapilan genetik analizlerde ¢ogunlukla 15. kromozomun
proksimal uzun kolunda (15q 11-13) delesyon oldugu bildirilmistir. Hastalar
siklikla mikrognati, dar bitemporal mesafe, asag:r dontik agiz koseleri, ince st
dudaklar ve deformatif dis yapist ile karakterize yiiz goriiniimiine sahiptir (2).
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solunumsal problemler, hipotoni ve anestezik ajanlarin rezidii etkileri sebebiyle
ayillma tinitesinde uzun siireli, monitorize gézlenmesini 6nermekteyiz.

Hipotoninin bir sonucu olarak hipoventilasyon ve ardindan solunum
durmasina yol agan solunum problemleri, PWS'li bebeklerde ve ¢ocuklarda
mortalitenin 6nemli nedenlerinden biridir. Geng¢ PWS hastalar1 genellikle
hipotoniye bagli aspirasyon, faringeal koordinasyonun zayif olmasi, ve zayif
oksiiriik sebebiyle sik solunum yolu enfeksiyonu gegirirler. Bu tiir problemler,
semptomlarin baglangicindan akut bozulmaya kadar kisa siirede akut solunum
yolu enfeksiyonlarini takiben ani olime yol acabilir (10). Bu hastalarda
postoperatif donemde solunum yolu enfeksiyonu agisindan da takip etmek
gereklidir. Ameliyat sonrasi 6ksiiriik ve sekresyon klirensini kolaylastirmak i¢in
gogiis fizyoterapisi ve diger solunum yardimcilari ile desteklenmelidir.

Anestezik ajanlar, ABR testinde III. ve V. dalga amplitiidlerinde azalma,
latansta uzama ve hastalarin isitme esiklerinde degisikliler meydana getirerek
test sonuglari etkileyebilir. Odyologlar ve klinisyenler anestezi altinda yapilan
ABR testi sonuglarinin yorumlanmasinda bu durumu dikkate almalidir.
Miimkiin oldukg¢a dogal uyku ile gergeklestirmek ilk tercih olmalidir (12). ABR
test sonuglarina, hangi anestezik ajanin ne derece etki ettigi ile ilgili literatiirde
yeterli veri bulunmamasi sebebiyle bu test sirasinda uygulanmasi 6nerilen ideal
anestezik ajanin veya kombinasyonlarmin belirlenmesi i¢in yeni ¢alismalara
ihtiyag duyulmaktadir.

Perioperatif donem boyunca karsilasilacak problemler dikkate alindiginda
PWSli hastalarin ameliyat 6ncesi 6zellikle solunum sistemi muayenelerinin
ayrintili gekilde yapilmasini 6nermekteyiz. Miimkiinse hastalara rejyonal
anestezi uygulanmalidir. letisim kurulamayan veya cerrahi nedenlerle genel
anestezi uygulanmasi gereken hastalarda ise zor hava yolu a¢isindan gerekli
hazirliklar yapilmalidir ve solunumsal problemlerin sik yasanabilecegi akilda
tutulmalidir.
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