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Sturge-Weber Sendromlu Olguda Anestezi Yonetimi

Anesthetic Management of Patient with Sturge-Weber Syndrome
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OZET

Sturge-Weber Sendromu sporadik olarak ortaya ¢ikan, konjenital gelisen,
norokutandz bir hastaliktir. Bu hastalikta leptomeningeal hemanjiom,
trigeminal sinir bolgesine dagiimis genellikle tek tarafli Porto sarabi nevus,
okiler anomali (glokom) gorilir. Hemanjiomlarin yerlesimi ve buyuklGga,
intraokuler ve intrakaranyal basincin korunmasi anestezi uygulamalarinda 6zel
dikkat gerektirir. Bu yazida genel anestezi altinda sag spermatik kord kisti
eksizyonu ve siinnet planlanan 4 yasindaki erkek olguda anestezi yonetimi
sunularak literatir bilgileri 1siginda tartisiimasi hedeflenmistir.
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ABSTRACT

Sturge-Weber Syndrome is a sporadic, congenital, neuro-cutaneous disease.
In this disease, leptomeningeal hemangioma, the unilateral Port wine nevus
that distributed in the trigeminal nerve region and ocular anomaly (glaucoma)
is usually seen. The placement and size of hemangiomas requires special
attention in the practice of anesthesia for the protection of intraocular and
intracranial pressures. In this article, we aimed to present anesthesia
management under general anesthesia in the case of 4-year-old male who
planned the right spermatic cord cyst excision plus circumcision and discussion
in the light of literature information.
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GiRIS

Sturge-Weber Sendromu (SWS) ilk olarak 1860 yilinda Schirmer tarafindan,
daha sonra da 1879 yilinda Sturge ve Weber isimli arastirmacilar tarafindan
detayh olarak tanimlanmistir. Giiniimuzde Ensefalo-Trigeminal Anjiomatozis,
Ensefalo-Fasial Anjiomatozis, Meningofacial Anjiomatozis, Sturge-Weber
Dimitri Sendromu olarak da adlandiriimaktadir (1).

Sturge-Weber Sendromu nadir (50.000 dogumda 1) gorilen, herediter
olmayan, konjenital gelisen, beyin ve yuz dokularindaki vaskuler hiicrelerin
hamartamoz proliferasyonu ile seyreden norokutanéz bir hastalktir.
Sendrom; g6z, deri ve santral sinir sistemini farkli zamanlarda etkileyebilen
agiz bolgesi yumusak dokulari, ¢ene yiz ve leptomeninkslerin venoz
anjiomalarinin  kombinasyonlariyla karakterizedir (1,2). Leptomeningeal
hemanjiomlar trigeminal sinir bolgesine dagiimis genellikle tek tarafli Porto
sarabi nevuslerle karakterizedir. Fokal Porto sarabi lekesi (nevus flammeus)
hamartamoz kapiller malfarmasyon olarak dustnilmektedir. Bu lekeler
mukoza ya da deri Uzerinde uzanirlar ve derin mor renklerinden dolayi boyle
adlandirilirlar. Trigeminal sinirin 1. dali olan N. Oftalmikus boyunca dagilirlar
ve N. Trigeminusun diger iki dali olan N. Maxillaris ve N. Mandibularisin dagilim
bolgesini de igerebilirler. Oftalmik bdlgeyi icerenler patognomoniktir. Bu
lezyonlar bilateral hatta tiim viicudu kaplayacak sekilde yaygin da olabilir.

Anjiomlar epilepsi, hemiparazi, hemianopsi ve mental retardasyon gibi ciddi
sorunlara yol agabilir. Glokom en sik gérilen okiler anomalidir. Klinik olarak
fasial nevus, epilepsi, hemiparazi, hemipleji, intrakranial kalsifikasyon ve
mental retardasyon gibi 6nemli bulgulari olan bu sendromun siddeti Roach
Olcegi ile degerlendirilmektedir (3).

Sturge-Weber Sendromlu hastalarda hemanjiyomlar yumusak doku ve
kemik hipertrofisi, serebral ve spinal kordda arteriovenoz fistiillere neden
olabilir. Oral hemanjiomlar maske ve entiibasyon igin zorluk yaratirken,
vertebra ve sakrum boyunca olabilecek hemanjiyomlar noéroaksiyel bloklari
glgclestirebilir ya da yapilmasini timiyle engelleyebilir. Sendrom glokom ve
serebrovaskiler olaylara eslik edebileceginden anestezi uygulamalari
sirasinda intra kraniyal ve intra orbital basinci artirabilecek girisimlerden
kaginilmahdir (4).

Bu yazida genel anestezi yani sira ultrason esliginde kaudal anestezi
uygulanan SWS'li olgunun anestezi yonetimi sunularak, literatur bilgileri
1siginda tartisiimasi hedeflenmistir.

OLGU SUNUMU

Dort yasinda, 19 kg agirliginda, Roach olgegine gore Tip I, SWS tanili erkek
hastada sag spermatik kord kisti eksizyonu ile birlikte siinnet operasyonlarinin
gergeklestirilmesi planlandi.
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Ylzlin sag yarisini, alni, gozleri ve geneyi kaplayan Porto sarabi lekesi vardi
(Resim 1). Abdomen ve sakral bolgede de benzer lezyonlar vardi (Resim 2).
Kranial manyetik rezonans goriintilemede sag serebellumda lineer
leptomeningeal kontrastlanma oldugu rapor edilmisti.
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Resim 2. Sturge-Weber Sendromlu olguda karin bijlgesi‘cildi gorinimi

Preoperatif degerlendirilerek operasyon odasina alinan olguda; rutin
hemodinamik monitorizasyon ardindan sevofluran ile inhalasyon indiksiyonu
yapildi. Yeterli anestezi derinligine ulasilinca el sirtindan periferik damaryolu
acildi. Havayolu agikligl, 2 numara LMA ile saglandi. Basing kontrolll
ventilasyona (Tidal volim 180 mL, dakika solunum sayisi 18) baslandi.

Anestezi %40 Oz icinde 0.7-0.9 MAC degerlerinde sevofluran ile strdurdldi.
intraoperatif anesteziye katkida bulunmak ve postoperatif analjezi saglamak
amaciyla kaudal epidural anestezi planlandi. Yan yatar pozisyonda cerrahi
asepsi tekniklerine uygun olarak, ultrason esliginde 15 mL %0,2’lik plain
bupivacain ile kaudal anestezi gergeklestirildi (Resim 3).
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Resim 3. Ultrason esliginde kaudal anestezi

Altmis bes dakika stiren operasyon sonunda uyandirilan hasta herhangi bir
sorunla karsilagsmaksizin 45 dakika derlenme odasinda izlendikten sonra
servise gonderildi. Postoperatif 24 saat agri bulgusu olmadi.

TARTISMA

Sturge-Weber sendromu konjenital cilt lezyonlar ile karakterizedir.
Anjiyomlar siklikla tek tarafli olmakla birlikte bilateral de olabilir. Gévde, kol ve
bacaklar, burun, disetleri, yumusak damak, larenks ve trakeada da goriilebilir.
Duramater, leptomenenksler, hipofiz, timus, akciger, dalak ve lenf nodlarinda
vaskiler  degisiklikler izlenebilir.  Yizde ipsilateral hemihipertrofi
gorilebilir.(1,2,3) Sunulan olguda, ylzin sag vyarisinda hemanjiomlar
mevcuttu. Kranial MRG’de sag serebellumda lineer leptomeningeal
kontrastlanma izlenmisti.

Sturge-Weber Sendromu seyrinde néron destriiksiyonunun neden oldugu
serebral atrofi tipiktir. Parankim hasari yavas yavas artan kalsiyum
birikimlerinin giderek serebral dokunun vyerini almasi ya da kapiller
duvarindaki graniil formasyonunun intima ve mediada total kalsifikasyona yol
agmasi nedeniyledir (5). Enzmann ve ark (6) ise hemikraniyumda ipsilateral
serebral atrofi ile birlikte ipsilateral genisleme bildirmislerdir. Ayirici tanisi glic
bir sendromdur. Serebrovaskiiler olaylara benzeyen ataklar, serebral sinis
trombozu, intrakraniyal hemoraji, subaraknoid kanama, nébetler ve migren
karigsabilecek tanilardir. Tromboz nedeniyle aspirin ve antikoagulan kullanan
hastalarda rejyonel anestezi uygulamalari, spinal ve epidural hematom
gelisme riski agisindan bir risktir (2). Sunulan olguda serebral atrofi,
serebrovaskuler iskemi ve hemoraji, intrakraniyal hemoraji, nébet ve migren
oyklsl yoktu, aspirin ve antikoagulan da kullanmamakta idi.

Sturge-Weber Sendromu okiler komplikasyonlara eslik edebilir. Okiiler
komplikasyonlar 6ncelikle konjuktiva, episklera, retina ve koroidin vaskuler
anormalliklerini igerir. Glokom SWS'li hastalarin %30-70inde izlenmektedir (7).
Sunulan olguda goz kapagini iceren Porto sarabi lekesi ve glokom mevcuttu.
Bu nedenle de goz ici basinci arttirabilecek girisimlerden ve antikolinerjik
ilaglardan kaginildi.

Sturge-Weber Sendromlu olgularda tedaviye direngli konviilziyon varliginda
serebral lobektomi veya hemisferektomi operasyonlari planlanmasi ya da
sikga gorilen glokom nedeni ile genel anestezi uygulanmasi zorunlu olabilir
(6,7). Anestezi uygulamalarindan 6nce yandas anomalileri saptayabilmek igin
dikkatli bir inceleme sarttir. Anjiyomlar nedeniyle entlbasyon ve rejyonel
anestezi uygulamalarinda glglukle karsilasilabilir.
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Ceyhan ve ark. ile Batra ve ark. anesteziye ait kompliksyonun izlenmedigi
SWS'li olgular bildirmislerdir (5,8). Dobbs P. ve arkadaglari, hemanjiomlar ve
koaglilopati potansiyeli nedeniyle klinigi SWS’ye benzeyen Klippel-Trenaunay
Sendromu tanili bir olgunun sezeryan operasyonu igin epidural kateter
uyguladiklarini ve herhangi bir komplikasyon gelismedigini bildirmislerdir (9).
Literattirde SWS'li olgularda rejyonel anestezi uygulamalarina ait daha az yayin
ile karsilagiimaktadir. Tadrous R.ve ark. sezaryen planlanan olguda
subaraknoid blogu basariyla gergeklestirdiklerini bildirmislerdir (4).

Literatur taramamizda, SWS’li olguda kaudal epidural anestezi uygulamasi
ile karsilagmadik. Sunulan olguda peroperatif ve postoperatif analjezi
saglamak amaciyla kaudal blok uygulandi ve rejyonel anestezinin planlandig
alanda hemanjiomlar olabilecegi distincesi ile kaudal anestezi USG egsliginde
basariyla gergeklestirildi.

Sonug¢ olark; SWS'li olgularda intrakraniyal ve intraokiler basinc
artirabilecek her tirli girisimden kaginilmali, hemanjiyomlar travmadan
korunmali ve eslik eden diger bulgular ve gelisebilecek komplikasyonlar igin
onlemler alinmahdir (6,7,8). Gocuk olgularda ultrason egsliginde kaudal
anestezinin glivenle uygulanabilecegi kanisindayiz.

CGikar Catismasi
Yazarlar herhangi bir ¢ikar ¢atismasi bildirmemislerdir.
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