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Dandy-Walker Malformasyonlu Hastada
Genel Anestezi Uygulamasi

Dandy-Walker malformasyonlu hastalarda anestezi yonetimi; hidrosefali, mikrognati ve yarik
damak gibi eslik eden anomaliler ve postoperatif yogun bakim destegi gerekebileceginden dolayi
6nemlidir.

Bu makalede inkarsere herni nedeniyle opere edilen Dandy-Walker malformasyonlu hasta, olgu
olarak sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Dandy-Walker sendromu, inkarsere herni, anestezi

The Anesthetic Method In The Patients With Dandy-Walker Syndrome

The anesthetic method in the patients with Dandy-Walker Syndrome is important due to the
associated anomalies such as hydrocephalus, micrognatia and cleft palate, and possibly
requirement of intensive care supply.

In this study, a patient with Dandy-Walker malformation who was operated for incarcerated hernia
was presented as a case report.

Key Words: Dandy-Walker syndrome, incarcerated hernia, anaesthesia

Girig

Dandy-Walker malformasyonu (DWM) yasayan canli dodumlarda 1/30000
sikliginda gorilen, serebellar gelisme bozuklugu ile karakterize bir sendromdur (1).
Komple veya parsiyel serebellar vermis agenezi, 4. ventrikilin kistik dilatasyonu,
genislemis posteriyor fossa ile karakterize olan DWM’de genellikle yasamin ilk yilinda
hidrosefali gelisi. DWM’nin etyolojisi tam olarak bilinmemesine ragmen kromozomal
bozukluklarla iligkisi gosterilmigtir. Santral sinir sistemine ait bozukluklar basta olmak
Uzere siklikla diger konjenital malformasyonlarla birlikte bulunabilir (2).

DWM' de anestezi yonetimi, hidrosefali, kraniyofasiyal anormallikler, kardiyak,
renal, iskelet malfomasyonlari gibi anomaliler ve mediiller solunum kontrol merkezindeki
degisikliklerden dolayi zordur.

Bu makalede genel anestezi altinda inkarsere herni nedeniyle opere edilen DWM’li
olgu sunulmus ve glincel anestezi uygulamalari gézden gegirilmistir.

Olgu Sunumu

DWM nedeniyle takip edilen 2.5 aylik erkek hastanin kasigindaki sislik redikte
edilemeyince, hasta acil servisimize getirilmistir. Cocuk cerrahisi kliniginde
degerlendirilen hasta icin acil kosullarda operasyon planlandi. Fizik muayenede; atipik
kafa ve yiz gorinimd, blyik ve dusik kulak, yiksek damak mevcuttu. Bu hastada
inguinal herni onarimi genel anestezi altinda yapilmasi plandi. Anestezi hazirliginda
EKG, kalp atim hizi, puls oksimetre ve eksternal viicut Isisini igeren standart anestezi
monitorizasyonu uygulandi. Indiiksiyon éncesi SpO2 % 98, Kalp atim hizi 140 atim dk-1
olarak Olguldl. Preoksijenizasyondan sonra, %50/50 azotprotoksit/oksijen icerisinde
kademeli olarak %8’e kadar yukseltilerek sevofluran ile anestezi indiiksiyonu saglandi.
Standart monitérizasyona ek olarak anestezik gazlar ile end-tidal CO2 monitérizasyonu
yapildi. Havalandirma glgligii olan hastanin adzina havayolu yerlestirilerek kese-
maske ile havalandirma saglandi. Orotrakeal entlibasyon, balonsuz 3 numaral seffaf
tiple kas gevsetici kullanmaksizin yapildi. Anestezi idamesi %50/50 azotprotoksit/
oksijen igerisinde %1-3 sevofluran solutarak saglandi.

Altmis dakika slren operasyon sonunda yeterli spontan solunum hareketi
basladiktan sonra hasta sorunsuz ekstiibe edilerek ¢cocuk cerrahi servisine gdnderildi.
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Tartigsma

DWM, kromozomal anormallikler, ¢evresel faktorler
ve diger konjenital sendromlarla iligkili santral sinir
sistemi malformasyonudur. DWM, 4. ventrikil Kkistik
dilatasyonu, serebellum hipoplazi veya agenezi,
hidrosefali, genis posteriyor fossa ve Magendie ve
Luschka deliklerinin atrezisi ile karakterizedir (3).

DWM’nin  klinik bulgulart  ¢odunlukla neonatal
periyotta (%25-30) olmak Uzere yasamin ilk yilinda (
%70-85 ) goérilir. En yaygin gorulen klinik bulgulari;
makrokraniya, hidrosefali, mental retardasyon ve kafa ici
basing artmasidir (4). Korpus kallosum agenezi
nedeniyle entellektiel gelisim ve mediller solunum
merkezi iyi  gelisemediginden  dolayr  solunum
yetmezligine yol agabilir. Ayrica pontin lezyonlari
nedeniyle solunum spazmi ve apneik solunum
gorllebilmektedir.Hastamizda atipik kafa ve yiz
gorinimu, blylk ve dustk kulak ile yiksek damak
mevcuttu.

DWM'de hidrosefali igin en dnemli tedavi secenegi
ventriklloperitoneal  ve/veya  sistoperitoneal  sant
yerlestiriimesidir. Aquaduktal obstriiksiyon varsa her iki
sant cesiti de birlikte yerlestiriimelidir (5). Sant
yerlestirme iglemi genel anestezi altinda ve kas gevsetici
ilaglar kullanilarak yapilir. Ayrica DWM’li hastalar,
ultrasonografi  yapilirken, magnetik rezonans ve
bilgisayarli beyin tomografi goriintileme sirasinda
sedasyona ve anesteziste ihtiyag duyarlar. Kafa ici
basinci ylkselmis ve solunum depresyonu yapiyorsa
genel anestezi ve kontrolli ventilasyon yapilmalidir.
Mikrognati, yarik damak gibi entiibasyon zorlugu
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beklenen durumlarda premedikasyonda intramuskdler
uygulanan atropin sekresyonlari azaltmasi nedeniyle
faydalidir. Hidrosefalili neonatallarda kafa ici basinci
arttirmasina ragmen havalandirma ve entlibasyon
glgligi nedeniyle uyanik entiibasyon Onerilmektedir.
Onceden tahmin edilebilen bir entiibasyon zorlugu yoksa
genel anestezi altinda da entibasyon yapilabilir.
Postoperatif dénemde DWM'li hastalari spontan
solunumu yeterli duruma gelinceye kadar yodun bakim
Unitesinde gozlemek esastir. Bu hastalarda postoperatif
dénemde spontan solunum donse bile solunum
anormallikleri olabilmekte ve ventilator destegine ihtiyag
hissedebilmektedir.

Olgumuzda atipik kafa ve ylz gorinimu, blylk ve
dustk kulak, ylksek damak mevcuttu. Havalandirma
gucligu olan hastanin agzina havayolu konularak kese-
maske ile havalandirma saglandi. Hidrosefali ve yarik
damak gibi anomaliler olmadigindan zor entiibasyon
distindlmedi. Endotrakeal entlibasyon genel anestezi
altinda gergeklestirildi. Altmis dakika siiren operasyon
sonunda yeterli spontan solunum hareketi baglayan
hasta sorunsuz ekstiibe edilerek servisine gdnderildi.

Sonug olarak; basarisiz ve zor trakeal entiibasyon
anestezi suresince morbidite ve mortalitenin en 6nemli
nedenidir. Entlbasyon zorlugu o6zellikle DWMli
hastalarda eslik eden anomaliler ve hidrosefali nedeniyle
daha siktir. Ayrica postoperatif dénemde solunum
anormallikleri nedeniyle yogun bakim destegine ihtiyag
duyarlar. Bu ylzden DWM'li hastalarda postoperatif
donemde yodun bakim destegi i¢in hazirlikli olunmalidir.
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