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ÖZET
Dandy Walker Sendromu 25.000-35.000 canl› do¤umdan birinde görülen konjenital bir anomalidir. Dandy Walker Sendromlu

hastalarda; hidrosefali, mikrognati, serebellum hipoplazisi gibi kraniofasial ve iskelet anomalileri sebebiyle maske ventilasyon ve
entübasyon güçlü¤ü olabilmekte, kardiyopulmoner komplikasyonlar anestezi yönetimini bu hastalarda önemli hale getirmektedir.
Böylelikle hastan›n zor entübasyon olas›l›¤› göz önünde bulundurulmal›, gerekli haz›rl›klar yap›lmal›d›r. Anestezi indüksiyonu ve
idamesindeki anestezik ajanlar hastan›n solunumunu ve kardiyovasküler sistemini desteklemelidir. Apne merkezini içeren pontin
lezyonlar› olan hastalarda dikkatli bir postoperatif takip gereklidir. Ayr›ca bu hastalarda, solunumu deprese edici ajanlardan da
kaç›n›lmal›d›r.

Bu olgu sunusunda,  Çocuk Cerrahisi taraf›ndan bilateral inguinal herni ve sünnet operasyonu uygulanan Dandy Walker
Sendromlu bir pediatrik olgunun anestezi yönetimini ele ald›k.
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SUMMARY
Dandy Walker Syndrome is a congenital malformation that is seemed 1 case per 25.000 - 35.000 live births. In the patients

with Dandy Walker Syndrome, difficulty by the intubation and mask ventilation may occur in case of associated skeletal and
craniofacial anomalies such as micrognatie, hydrocephalus, hypoplasie of cerebellum; cardiovascular complications make also
anaesthetic management important in such patients. Thus possibility of difficult intubation must be considered and all required
anesthetic agents must be prepared. Anesthetic agents must support respiratory and cardiovascular system during induction and
maintenance. The patients that have pontine lesions involving apneustic centre need a careful postoperative observation. In addition,
it must be avoided from anesthetic agents with respiratory depressive effects at these patients.

In this case report, we would like to present the anesthetic management of a paediatric patient with Dandy Walker Syndrome
who underwent for bilateral hernia repair and circumcision by paediatric surgery.
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G‹R‹fi

Dandy-Walker malformasyonu nadir görülen bir
konjenital anomalidir. Serebellar vermisin agenezisi ve-
ya hipoplazisi, dördüncü ventrükülün kistik dilatasyonu
ve posterior fossan›n genifllemesi ile karakterizedir. Pek
çok problem efllik etse de sendrom bafll›ca bu üç özellik-
ten oluflur. Yaklafl›k %70-90 hastada postnatal dönemde
hidrosefali geliflir. Dandy-Walker malformasyonu fora-

men magna ve bazen foramen Luschka’n›n atrezisi ile
alakal›d›r. Dandy-Walker malformasyonu ilk kez Dandy
ve Blackfan taraf›ndan tan›mlanm›flt›r (1). Yaklafl›k %48
vakada baflka konjenital anomalilerin efllik etti¤i bilin-
mektedir (2). Bunlar bafll›ca, damak-dudak yar›¤›, mik-
rognati, hipertölerizm gibi kraniofasial anormallikler,
kardiyak, renal anomaliler, sindaktili, polidaktili, ekstre-
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mite ve vertebral anomaliler gibi iskelet malformasyon-
lar›d›r. Serebral anomaliler, medüller solunum kontrol
merkezindeki de¤ifliklikler sonucu zay›f entelektüel ge-
liflim ve respiratuar yetmezli¤e sebep olan korpus kallo-
sum agenezisini içerir (3). Apne merkezini içeren pontin
lezyonlar, kesintisiz respiratuar spazmlar ve apneik so-
lunuma sebep olabilir (4). 

Bu olgu sunusunda bilateral inguinal herni ve sünnet
sebebiyle opere edilen Dandy-Walker Sendromlu olguda
güncel genel anestezi uygulamalar›n› gözden geçirmek
istedik.

OLGU 

Dandy-Walker sendromlu üç ayl›k erkek hastaya,
genel anestezi alt›nda bilateral inguinal herni ve sünnet
nedeniyle operasyon planland›. 

Hastan›n öyküsünde, 28 yafl›ndaki annenin 38. gebe-
lik haftas›nda, do¤um eylemi esnas›nda NST (Non
Strest Test)’de kalp seslerinin al›namamas› üzerine se-
zeryan ile do¤urtuldu¤u, APGAR skoru 4/8 oldu¤u, kalp
at›m› ve solunumunun olmamas› üzerine resüste edilip
entübe flekilde yeni do¤an yo¤un bak›m ünitesinde takip
edildi¤i ö¤renildi. Takibi esnas›nda yap›lan kranial ult-
rasonda (USG) vermis hipoplazisinden flüphelenilip bafl-
vurulan kranial magnetik rezonans (MR) yöntemi neti-
cesinde dördüncü ventrikül kistik dilatasyonu ve vermis
hipoplazisi tesbit edilmifl. Ayr›ca hastan›n yap›lan eko-
kardiyografisinde (EKO) kalpte interatrial septum -peri-
memranöz bölgede taban› 5 mm ventriküler septal de-
fekt (VSD) ve Bat›n USG’de böbrek tafl› oldu¤u görül-
müfl. Hasta, halen mevcut malformasyonu sebebiyle pe-
diatrik nöroloji ve nöroflirurji, VSD nedeniyle pediatrik
kardiyoloji, böbrek tafl› sebebiyle de pediatrik nefroloji
taraf›ndan takip edilmektedir.

Hastan›n preoperatif de¤erlendirilmesinde, bilinci
aç›k olup, çevreyle ilgili, ekstremite hareketlerinin si-
metrik oldu¤u gözlendi. Fizik muayenesinde, do¤al
nörolojik muayenesiyle beraber, atipik yüz görünümü,
hidrosefali, yüksek damak ve oksipitalde 4x3, pari-
atelde 4x4 cm’lik 2 adet kapiller hemanjiom dikkat
çekmekteydi. Dinlemekle sternum sol alt kenar›nda ve
mezokardiyak odakta 3/6 fliddetinde pansistolik üfü-
rüm duyuldu. Hastaya operasyondan 1 saat önce in-
fektif endokardit proflaksisi için 50 mg kg-1 intravenöz
yoldan Ampisilin uyguland›,  premedikasyon yap›lmad›. 

Hasta operasyon odas›na al›nd›ktan sonra EKG, puls
oksimetre, kalp at›m h›z› ve eksternal vücut ›s›s› ölçü-
münü içeren standart anestezi monitörizasyonu uygulan-
d›. ‹ndüksiyon öncesi kalp at›m h›z›n›n 144, SpO2’nin
%98 oldu¤u görüldü. Havayolu yönetiminin zorlu¤u

göz önünde bulundurularak de¤iflik boyutlarda havayo-
lu, maske, endotrakeal tüpler ve laringeal maskeler,
kör oral ve nazal entübasyon, fiberoptik entübasyon,
retrograd entübasyon ve cerrahi havayolu aç›lmas› için
gerekli malzemeler haz›rland›. Befl dakikal›k preoksi-
jenasyonu takiben %100 oksijen içerisinde kademeli
olarak %8’e kadar yükseltilerek sevofluran ile anestezi
indüksiyonu sa¤land›. Maske ventilasyonu rahat olan
hastaya deneyimli anestezist taraf›ndan 3,5 nolu kafl›
endotrakeal tüple, kas gevfletici ajan kullan›lmaks›z›n
orotrakeal entübasyon denendi. ‹lk direkt laringoskop
ile yap›lan entübasyon deneyiminde larinksin görüntü-
sü Cormack-Lehane Grade 2 olarak de¤erlendirildi.
Hastan›n VSD’si nedeniyle h›zla desatüre oldu¤u göz-
lendi ve entübasyon giriflimine ara verildi.  Hastan›n
tekrar maske ile ventilasyonu ve yeterli oksijenizasyon
sa¤land›ktan sonra stile eflli¤inde ikinci entübasyon de-
nemesinde baflar› sa¤land›. Bilateral akci¤erlerinin din-
lenmesi ve end tidal CO2’nin monitörizasyonu sonra-
s›nda  tüp  tespiti  yap›ld›.  Anestezi  idamesi  %50/50
hava/oksijen içerisinde %3 sevofluran ve 0,15 mg kg-1

sisatraküryum ile sa¤land›. Vital bulgular ameliyat bo-
yunca stabil seyretti. 1,5 saat süren operasyon sonra-
s›nda yeterli spontan solunum hareketi görülen hasta
sorunsuz olarak ekstübe edildi, yeterli analjezi yara ke-
narlar›na 0,5 mg kg-1’dan yap›lm›fl olan markainle sa¤-
lanm›fl ve tam derlenmifl bir flekilde çocuk cerrahisi
servisine gönderildi.

TARTIfiMA

Ailesel olgular bildirilmesine ra¤men, Dandy-Wal-
ker sendromunun multipl faktörlerden kaynakland›¤›
düflünülmektedir. Olgular›n sadece çok az bir k›sm›nda,
kromozom anomalisi, di¤er genetik sendromlar veya
özellikle alkol gibi teratojenlerin etken oldu¤u bilinmek-
tedir. Geliflim mekanizmas› tam olarak bilinmemekle
beraber, intrauterin 7-8. haftalardaki arka beyin geliflim
süreciyle ilgili oldu¤u düflünülmektedir (5). Dandy-Wal-
ker sendromunun ortak klinik bulgular›, karakteristik
oksiput genifllemesi, makrokrani, mental retardasyon,
serebellar ataksi ve artm›fl intrakranial bas›nçt›r (2, 6).
Bu hastalar›n yaklafl›k dörtte biri neonatal periyotta bul-
gu verir. Efllik eden konjenital anomaliler; kraniofasial,
kardiyak, renal ve iskelet anomalilerdir (2). Serebral
anomaliler apneik solunum gibi ciddi respiratuar yet-
mezli¤e sebep olabilir (4). 

Genel anestezi alt›ndaki bir hastada öngörülmeyen
zor entübasyonla karfl›lafl›ld›¤›nda, oral veya nazal fibe-
roptik bronkoskop (FOB) ile entübasyon, kör oral veya
nazal entübasyon, entübasyon laringeal maske (ILMA,
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Bu hastalar, süregelen apne nöbetlerine meyilli ol-
du¤undan postoperatif yo¤un bak›m gözetimine ihtiyaç
duyarlar. Respiratuar kontroldeki anormallikler yüzün-
den ifllem sonras› spontan solunumun dönüflü gecikebi-
lir ve postoperatif ventilatör ihtiyac› hissedilebilir (7).
Dolafl›m sistemi ile yak›n alakas›ndan ötürü intrakrani-
yal bas›nçtaki de¤ifliklikleri takip etmek önemlidir. Se-
rebral ve faringeal anomaliler yüzünden olan apne epi-
zotlar›, konvülsiyonlar ve aspirasyon pnömonisi olan
hastalar s›kl›kla yo¤un bak›mda mekanik ventilasyona
ihtiyaç duyar ve ventilatörden ayr›lma s›kl›kla bu has-
talar için zor olur. Ancak bizim hastam›z, anesteziden
sorunsuz derlenmesi, takibimiz esnas›nda düzenli ye-
terli spontan solunum hareketinin oldu¤unun gözlen-
mesi üzerine yo¤un bak›m servisine al›nmam›fl ve ya-
k›n vital takip önerileriyle çocuk cerrahisi servisine
gönderilmifltir.

Sonuç olarak, Dandy Walker’l› hastalarda hava yolu
yönetimi zorlu¤u dikkate al›narak entübasyon için ge-
rekli haz›rl›klar›n yap›lmas›, indüksiyonda ve idamede
kafa içi bas›nc› art›rmayacak, solunumu deprese etme-
yecek ve kardiyovasküler sisteme olumsuz etkileri ol-
mayacak teknik ve ajanlar›n kullan›lmas› ve postoperatif
yo¤un bak›m ihtiyac›n›n unutulmamas› gerekmektedir.
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Fastrach), laringeal maske (LMA) gibi de¤iflik yakla-
fl›mlar veya bunlar›n kombine kullan›m›na geçilebilir
(8).

Özellikle hastan›n mikrognati ya da damak-dudak
yar›¤› gibi trakeal entübasyon ve hava yolu giriflimini
zorlaflt›ran durumlar› mevcut ise sekresyonlar› azalt›c›
etkisi mevcut olan intramusküler atropinin premedi-
kasyonda kullan›lmas› da faydal› olabilir. Bununla be-
raber, trakeal entübasyon veya hava yolu kontrolü
mikrognati, damak-dudak yar›¤› gibi malformasyonlar
sebebiyle ço¤u zaman zordur. E¤er hava yolu kontro-
lünün zor olaca¤› bekleniyorsa artm›fl intrakranial ba-
s›nca ra¤men uyan›k entübasyona ihtiyaç duyulabilir.
E¤er entübasyonla ilgili bir zorluk tahmin edilmiyorsa
genel anestezi alt›nda entübasyon gerçeklefltirilmelidir
(7). ‹ntravenöz lidokain uygulamas› indüksiyondaki
intrakranial bas›nç ve kan bas›nc›ndaki de¤iflikleri
kontrol alt›nda tutmaya yard›m edebilir. Ço¤u hasta
artm›fl intrakranial bas›nc› düflürmek için flant ameli-
yat›na ihtiyaç duyarlar. Anestezi idamesine kas gevfle-
mesi ile beraber kontrollü hiperventilasyonla devam
edilmelidir (7).

S›kl›kla kullan›lan volatil anesteziklerden sevofluran
potent bir bronkodilatatördür (9). Nispeten hofl bir koku-
su olan sevofluran hava yolu irritasyonuna daha az yol
açarak h›zl› ve etkili bir anestezi indüksiyonu ve ayr›ca
indüksiyon ve anestezinin idamesi boyunca kardiyovas-
kiler stabilitenin devam›n› sa¤lar (10,11).

Serebellar vermisin parsiyel veya komplet yoklu¤u,
izole olabildi¤i gibi, Joubert, Dandy Walker veya Down
sendromunun bir parças› olabilir (9,10). Joubert send-
romlu hastalar, opioid ve nitröz oksit gibi solunumu
deprese edici anestezik ajanlara karfl› oldukça duyarl›d›r.
Bu ajanlardan kaç›n›l›r ve perioperatif respiratuar moni-
törizasyona ihtiyaç duyulur (11). Ayn› durum, vermis hi-
poplazisi veya agenezi mevcut olan Dandy Walker send-
romu için de geçerlidir. 

Bizim olgumuzda göze çarpan kraniofasial, bafl-bo-
yun anomalisi olmad›¤›ndan ötürü zor entübasyon olas›-
l›¤›n›n olmayaca¤› öngörülmüfl, fakat buna ra¤men zor
entübasyon için gerekli ekipman haz›r bulundurulmufl-
tur. Hastan›n indüksiyonunda bronkodilatör ve kardiyo-
vasküler stabilitesi üzerine olumlu etkilerinden fayda-
lanmak amac›yla, sevofluran tercih edilmifl ve indüksi-
yonda kas gevfletici ajan kullan›lmam›flt›r (12-14).
Anestezi idamesine hemodinamik stabilitenin korunma-
s› için sevofluranla, kontrollü ventilasyon uygulayarak
devam edilmifltir. Hastam›zda solunum depresyonuna
neden olabilece¤ini düflünülerek nitröz oksit ve opioid
kullan›m›ndan kaç›n›lm›flt›r.
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