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Sturge-Weber sendromu olan dért yasinda bir olgu nedeniyle bu tir olgularda
preoperatif dejerfendirme ve anestezik yakiasim tartisildl.

Rekonstriiktif operasyon gegirecek olguya genel anestezi uyguland. Girisim
siiresince ve sonra komplikasyon gelismedi.
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Sturge-weber syndrome and anesthesia (case report)

Peroperative management and anesthetic approach was discussed with regard to
a for years old girl having Sturge-Weber syndrome.
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procedure.

Sturge-Weber sendromu seyrek gdriilen
ensefalotrigeminal anjiomatozis ve konjenital
deri anjiomlan ile karakterize konjenital bir
hastaliktir. Yiizde sarap rengi leke, leptome-
nengeal vaskiiler anomaliler ve glokom ile
sonuglanan korioidal vaskiiler lezyon seklinde
bir triad ile tanimlanmistir.®  Anjiomlar
fasiyotrigeminal dadihimda ve genelde tek
taraflidir. Beden, ekstremiteler, burun, gingiva,
damak, dil, larenks ve trakeanin miikoz
membranlarinda lezyonlar gdoriilebilir. N&ron
harabiyeti sonucu beyin atrofisi ve vyiizde
genelde ipsilateral hemihipertrofi karakte-
ristiktir. Anestezi agisindan bu olgular, bir ¢cok
organdaki sendroma bagl anomaliler sebebiyle
cerrahi gerektirebilirler. Bu yazida, doért yasin-
daki Sturge-Weber sendromlu bir olgu nede-
niyle, bu tiir olgularda preoperatif dederlendir-
me ve anestezik yaklasim tartisildi.

OLGU

Sol frontoparietal osteomiyelit ve cilt defekti
sebebiyle rekonstriiktif operasyon plananan 12
kg adiriginda, dort vyasindaki kiz olgunun
6zgecmisinden; alti aylikken Sturge-Weber
sendromu tanisi aldidi, soygecmisinde &zellik
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General anesthesia was performed in the patient who was scheduled to undergo
reconstructive surgery. No complication was observed during and after the

Keywords: General anesthesia, Sturge-Weber syndrome, angiomatosis.

olmadidi 6grenildi. Preoperatif sorgulamada 6
aylkken sag tarafini tutan konviilzyonlar
gecirdigi, bir yasinda glokom, iki yasinda
kraniyal kalsifikasyon nedeniyle operasyon
gecirdigi, operasyondan bu tarihe kadar
karbamazepin  10mg/kg/giin ve sodyum
valproat 30mg/kg/giin  kullandigi  &grenildi.
Preoperatif dederlendirmede; kalp akciger
muayenesi normal, yiiziin sol yarisinda ve sad
yanakta kapiller hemanjiom ile birlikte sol
frontoparietal 3x2.5 cm lik iilsere akintili lezyon
mevcuttu. Goz ve pediatri konsiiltasyonlarinda
operasyona engel hali olmadidi, Hb: 9.8 g/dl,
Htc: 30, BK: 8900, plt: 410.10°, BUN: 10
mg/dl, glukoz: 90 mg/dl, Na*: 147 mmol/It,
K*: 4.5 mmol/lt tesbit edildi. Akciger grafisi
normal olarak degerlendirildi. Premedikasyon
olarak 2.5mg midazolam intranazal yapilarak
operasyon odasina alinan olguya
monitorizasyon yapildi (EKG, Puls oksimetre,
noninvaziv tansiyon aleti). TA: 110/60 mmHg,
nabiz: 115/dk, SpO,: 100 olarak saptand.
Indiiksiyon maske ile O,/NO, (33/67) ve
sevofluran %5 verilerek yapildi, 25 G katater
ile damar yolu acildi. Zor entubasyon olasilijina
karsi degisik ebat ve boyda laringoskop,
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endotrakeal tipler, stile ve trakeotomi seti
hazirlandi. Entubasyon 0.08mg/kg vekuronyum
bromiir verildikten iki dakika sonra sorunsuz
gerceklestirildi. Idamede fentanil 1ug/kg sevof-
luran %1 konsantrasyonda kullanildi. Anestezi
end tidal CO, 35-39 mmHg olacak sekilde,
Drager Cato anestezi cihaziyla kontrollii
solunumda idame ettirildi, end tidal anestezik
gaz konsantrasyonlari ve standart hemodi-
namik parametreler siirekli olarak monitorize
edilerek anesteziye devam edildi. Operasyonda
debritman ve greftleme yapildi. Hemodinamik
olarak stabil ve komplikasyonsuz gegen
operasyon 65 dakika sirdii. Operasyon
esnasinda 100ml kanama oldu replase edildi.
Operasyon sonunda rezidiiel ndromiiskiiler
blok atropin 10ug/kg ve neostigmin 30 pg/kg
ile antagonize edildi. Postoperatif Hb: 9.0 g/dl,
Htc: 28, BK: 7000, plt: 385.10° tespit edildi.
Postoperatif bir saat takip edilen hasta
sorunsuz olarak servise gonderildi.

TARTISMA

Sturge-Weber sendromu ensefalotrigeminal
anjiomatozis ve konjenital deri anjiomlan ile
karakterizedir. Anjiomlar  fasiotrigeminal
dagiimda genelde unilateraldir, fakat bilateral
de olabilir. Anjiomlar genelde beden ve
ekstremitelerde, burun, gingiva, damak, dil,
larinks ve trakeanin miikdz membranlarinda
olabilir. Vaskiiler degisiklikler genellikle dura,
leptomenenksler, beyin, hipofiz, timus, akciger-
ler, dalak ve lenf nodlarinda bulunur. Yizde
genelde ipsilateral hemihipertrofi vardir. Noron
harabiyeti sonucu olusan beyin atrofisi Sturge-
Weber hastalifinda karakteristiktir. Bu durum-
dan iki mekanizma sorumlu olabilir. Ca
depozitleri serebral doku ile yer dedistirir ve
degisik derecelerde parankim harabiyeti olusur
veya kapiller duvardaki graniil formasyonu
intima ve media tabakalarinin total kalsifikas-
yonuna yol acar.! Enzmann ve ark® ipsilateral
hemikraniumda genisleme ile ipsilateral
serebral atrofi bildirmislerdir. Bizim olgumuzda
ylziin sol yarnsinda sarap rengi neviis (port
wine stain) ayrica sag vyanakta kapiller
hemanjiom vardi. Ayrica kranial kalsifikasyon
nedeniyle nérolojik harabiyet olusmus, yapilan
operasyondan sonra kismen dizelmis ancak
antiepileptik ilag  kullanmak  zorunlulugu
dogmustur.
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Olgularin ¢ogunda konviilzyonlar olusur, ve
hayatin ilk yilindan dnce baslar Konviilzyonlar
generalize veya fokal, fasiyel neviisiin
kontralateralinde olabilir ve ilerleyici olup
mental retardasyona gétiirebilirler. Hemiparezi
stk goriilen fokal ndrolojik gdstergedir.
Dogumda asikar olabilir ve artan konviilzyon
sayisi ile progresyon gdsterebilir.! Olgumuzun
altt aylikken baslayan konviilzyonlar tarif
edildidi gibi yiizdeki neviisiin kars tarafinday-
mis, 2 yasinda beyinde olusan kalsifikasyon
sebebiyle operasyon gecirmis. Bu operasyonda
genel anestezi protokolli uygulanmis, cerrahi-
den sonra komplikasyon olarak cilt defekti
ortaya gikmis.

Boyda ve kusak tarzinda gdvdede gelisim
geriligi hemiparetik  tarafta  yaygindir.
Hemiatrofi ile birlikte hemiparezi bildirilmistir
(3 Fasial hipertrofi kutanéz anjiomaya bitisik
bulunur. Bu hipertrofi yumusak dokularn ve
iskeleti kalinlastirarak anjiomdan etkilenmeyen
alani deri infiltrasyonuyla etkiler. Sturge-Weber
sendromu ile seyrekte olsa dider fokamatoz
hastaliklarin ~ kombinasyonlari  bildirilmistir.
Klippel-Trenaunay-Weber sendromunda alt
ekstremitede yiizeyel neviis, ipsilateral varikéz
venler ve uylukta yumusak doku ve kemikte
hipertrofi triadi mevcuttur. Sturge-Weber ile
Klippel Trenaunay sendromu birlikte goériildii-

giinde degisik norolojik anomaliler,
intraserebral kanama riski, disemine intravas-
kiiller koagulasyon ve havayolu problemi
goriilebilir.*®

Sturge-Weber hastaliinda subaraknoid ve
subdural kanamalar olabilir fakat yaygin
degildir. Kalp yetmezligi nadiren olur ve
intrakraniyal anjiomlardaki santlara baghdir.
Ayrica tekrarlayan trombotik episodlar viicut
fonksiyonlarinda  kayiba neden  olabilir.
Olgularda kafatasi filminde intrakraniyal
kalsifikasyon gdriilebilir ki klasik olarak yilan
gibi kivrilan konfiglirasyonu tren yolu isareti
olarak bilinir. Kortikal kalsifikasyon hastalarin
%20 sinde goriilebilir ve iki yasindan once
nadirdir. Kalsifikasyon tek tarafli oksipital veya

oksipitoparietal loblarla iliskili veya frontal
lobda olusur.*
Konjenital glokom, sendromlu hastalarn

%a33iinde bulunur. Kutandéz anjiomun goz
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kapadi ve konjunktivada olusmasiyla konjenital
glokom nadirdir, fakat vaskiiler malformasyon
genis dadiim gobsteriyorsa  olabilir. Bu
hastalarin %75 inde buftalmoz gelisir ki
konjunktivada telenjiektazi, retinal damarlarda
varisler ve korioidal hemanjiomla ortaya gikar.
Iriste heterokromia, lensin spontan
dislokasyonu, strabismus, optik atrofi ve retinal
ayrilma gériilebilir.” GOz bulgusu olarak
hastamizda gecirilmis glokom operasyonu
hikayesi disinda patoloji yoktu. Anestezi
raporuna gére bu operasyonda genel anestezi
uygulanmisti.

Sturge-Weber sendromunda histolojik
calismalar gOstermistir ki, patolojik
anjiomatozis olusumuyla fibrozis, hyalin

dejenerasyon, damarlarda genigleme ve duvar
kalsifikasyonu veya damar dejenerasyonuyla
beraber skleroz olusur. Patolojik damarlanma
ile beraber karaciger, pankreas gibi Gnemli
organlarda sekonder dolasim yetmezligi
olusabilir.!

Sturge-Weber sendromlu cocuklarda gbz ve
solunum yollarinin  periyodik  muayenesi
mutlaka yapilmaldir. Anestezi agisindan bu
cocuklarda bir cok organdaki sendroma bagli
anomaliler sebebiyle cerrahi gerekebilir.
Operasyon oncesi hazirhkta gdz, cocuk ve

beyin cerrahi konsiiltasyonlari yaptiriimali,
hastalarda mental retardasyon ve her an
kontrol gerektirebilecek konviilzyon

olusabilecegi akilda tutulmalidir. Genelde bu
tlr olgular anesteziyi iyi tolere etseler de adiz,
dil larenks ve trakeada olan vaskiiler lezyonlar
entiibasyon giicligiine  ve kontrolsiiz
kanamaya yol acabilir.*® Entiibasyon ve trakeal
aspirasyon ¢ok nazik olarak stile kullanmadan
yapilmalidir. Anestezi ydnetimi okiiler ve
intrakraniyal basinci  artirmayacak sekilde
yapilmall degisik organlardan hemoraji riski g6z
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glokom gelistidi diisiiniilmektedir. Bilateral
oniinde bulundurulmalidir. Endotrakeal
entiibasyon  icin  siiksinilkolin  kullanan
arastirmacilar  olsa da, intrakraniyal ve
intraokiiler basinci artirabileceginden tavsiye

edilmemektedir? Ceyhan ve ark © alt
yasindaki  konjenital glokomu ve solda
buftalmus olan Sturge-Weber sendromlu
olguya, operasyonda genel anestezi

uyguladiklarinda, premedikasyonsuz, nondepo-
larizan kas gevseticilerin kullanildidi inhalasyon
anestezisinin uygun oldugunu rapor etmisler-
dir.

Sonu¢ olarak  Sturge-Weber sendromlu
olgularda eslik eden anomaliler iyice
arastirildiktan ~ sonra  anestezik  ydntem

intraokdler ve intrakraniyal basinci artirmaya-
cak ve anjiomlardan kanamaya yol acmayacak
sekilde travma riski en aza indirilerek
planlanmalidir.

KAYNAKLAR

1. Batra RK, Gulaya V, Madan R, Trikha A. Anaesthesia and the
Sturge-Weber syndrome. Can J Anaesth 1994;41: 133-6.

2.  Enzmann DR, Hayward RW, Norman D, Dunn RP. Cranial
computed tomographic scan appearance of Sturge-Weber
disease: unusual presentation. Radiology 1977; 122: 721-4.

3. Norman MG, Schoene WC. The ultrastructure of Sturge-
Weber disease. Acta Neuropathol 1977; 37: 199-5.

4. Reich DS, Wiatrak BJ. Upper airway obstruction in Sturge-
Weber and Klippel-Trenaunay-Weber syndromes. Ann Otol
Rhinol Laryngol 1995; 104: 364-8.

5. De Leon Casasola OA, Lema MJ. Anesthesia for patients with
Sturge-Weber disease and Klippel-Trenaunay syndrome. J
Clin Anesth 1991; 3: 409-13.

6. Leung AK, Lowry RB, Mitchell I, Martin S, Cooper DM. Klippel-
Trenaunay and Sturge-Weber syndrome with extensive
Mongolian spots, hypoplastic larynx and subglottic stenosis.
Clin Exp Dermatol 1988; 13: 128-32.

7. Mallea MJ, Heras GI, Aguirre BP, Serrano MF, Tena GJ, Rubio
MJA, Delgado MF. Sturge-Weber syndrome: experience with
14 cases. An Esp Pediatr (abstract in English)1997; 46: 138-
42.

8. Aldridge LM. An unusual cause of upper airways obstruction
[letter]. Anaesthesia 1987; 42: 1239-40.

9. Ceyhan A, Cakan T, Bagar H, Bababalm M, Unal N.
Anaesthesia for Sturge-Weber syndrome.Eur J Anaesthesiol
1999;16(5): 339-41.

Turgut Ozal Tip Merkezi Dergisi 7(2): 2000



Turgut Ozal Tip Merkezi Dergisi 7(2): 2000 162



