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ÖZET

Prader-Willi sendromu (PWS) hiperfaji nedenli obezite, gelişme geriliği, neonatal 
hipotoni ve hipogonadizm ile kendini gösteren genetik bozukluktur. PWS’li 
hastalarda anestezi yönetimi morbid obezite, hava yolu yönetiminde zorluk, 
peroperatif solunum yetmezliği, artan aspirasyon riski, primer miyokardiyal 
tutulum, glikoz intoleransı ve agresif davranışlar gibi durumlar sebebiyle risk 
teşkil etmektedir. 

İşitsel beyin sapı tepkisi (ABR/BERA) testi amacıyla sedasyon uygulanan 
4 yaşında çocuk hastamızda işlem sırasında belirli aralıklarla desatürasyon 
meydana geldi, pozitif basınçlı ventilasyon ile desteklenen hasta işlem sonrası 
sorunsuz şekilde uyandırılarak ayılma ünitesine alındı, uzun süreli takip 
sonrası kliniğe gönderildi. PWS’li hastalar eşlik eden solunumsal problemler ve 
mevcut hipotoni sebebiyle anestezi uygulamaları esnasında desatürasyona daha 
yatkın olmaktadırlar, hastalarda mümkünse rejyonal anestezi uygulanması, zor 
havayolu ekipmanının hazırda bulunması ve olası solunumsal problemler için 
tetikte olunması tarafımızca önerilmektedir.

GIRIŞ

Gelişme geriliği, santral hipotoni, hipogonadizm, hiperfaji ve obezite kliniği ile 
karakterize PWS, ilk olarak 1956 yılında Andrea Prader, Alexis Labhart ve Heinrich 
Willi tarafından tanımlanmıştır (1). 1/15000 oranında görülen bu sendromu 
olan hastalarda yapılan genetik analizlerde çoğunlukla 15. kromozomun 
proksimal uzun kolunda (15q 11-13) delesyon olduğu bildirilmiştir. Hastalar 
sıklıkla mikrognati, dar bitemporal mesafe, aşağı dönük ağız köşeleri, ince üst 
dudaklar ve deformatif diş yapısı ile karakterize yüz görünümüne sahiptir (2).
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solunumsal problemler, hipotoni ve anestezik ajanların rezidü etkileri sebebiyle 
ayılma ünitesinde uzun süreli, monitörize gözlenmesini önermekteyiz.

Hipotoninin bir sonucu olarak hipoventilasyon ve ardından solunum 
durmasına yol açan solunum problemleri, PWS’li bebeklerde ve çocuklarda 
mortalitenin önemli nedenlerinden biridir. Genç PWS hastaları genellikle 
hipotoniye bağlı aspirasyon, faringeal koordinasyonun zayıf olması, ve zayıf 
öksürük sebebiyle sık solunum yolu enfeksiyonu geçirirler. Bu tür problemler, 
semptomların başlangıcından akut bozulmaya kadar kısa sürede akut solunum 
yolu enfeksiyonlarını takiben ani ölüme yol açabilir (10). Bu hastalarda 
postoperatif dönemde solunum yolu enfeksiyonu açısından da takip etmek 
gereklidir. Ameliyat sonrası öksürük ve sekresyon klirensini kolaylaştırmak için 
göğüs fizyoterapisi ve diğer solunum yardımcıları ile desteklenmelidir. 

Anestezik ajanlar, ABR testinde III. ve V. dalga amplitüdlerinde azalma, 
latansta uzama ve hastaların işitme eşiklerinde değişikliler meydana getirerek 
test sonuçları etkileyebilir. Odyologlar ve klinisyenler anestezi altında yapılan 
ABR testi sonuçlarının yorumlanmasında bu durumu dikkate almalıdır. 
Mümkün oldukça doğal uyku ile gerçekleştirmek ilk tercih olmalıdır (12). ABR 
test sonuçlarına, hangi anestezik ajanın ne derece etki ettiği ile ilgili literatürde 
yeterli veri bulunmaması sebebiyle bu test sırasında uygulanması önerilen ideal 
anestezik ajanın veya kombinasyonlarının belirlenmesi için yeni çalışmalara 
ihtiyaç duyulmaktadır.

Perioperatif dönem boyunca karşılaşılacak problemler dikkate alındığında 
PWS’li hastaların ameliyat öncesi özellikle solunum sistemi muayenelerinin 
ayrıntılı şekilde yapılmasını önermekteyiz. Mümkünse hastalara rejyonal 
anestezi uygulanmalıdır. İletişim kurulamayan veya cerrahi nedenlerle genel 
anestezi uygulanması gereken hastalarda ise zor hava yolu açısından gerekli 
hazırlıklar yapılmalıdır ve solunumsal problemlerin sık yaşanabileceği akılda 
tutulmalıdır.
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