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OZET

Dandy Walker Sendromu 25.000-35.000 canli dogumdan birinde goriilen konjenital bir anomalidir. Dandy Walker Sendromlu
hastalarda; hidrosefali, mikrognati, serebellum hipoplazisi gibi kraniofasial ve iskelet anomalileri sebebiyle maske ventilasyon ve
entiibasyon giicliigii olabilmekte, kardiyopulmoner komplikasyonlar anestezi yonetimini bu hastalarda onemli hale getirmektedir.
Boylelikle hastanin zor entiibasyon olasiligr géz éniinde bulundurulmali, gerekli hazirliklar yapilmalidir. Anestezi indiiksiyonu ve
idamesindeki anestezik ajanlar hastamin solunumunu ve kardiyovaskiiler sistemini desteklemelidir. Apne merkezini iceren pontin
lezyonlart olan hastalarda dikkatli bir postoperatif takip gereklidir. Ayrica bu hastalarda, solunumu deprese edici ajanlardan da
kacinilmalidir.

Bu olgu sunusunda, Cocuk Cerrahisi tarafindan bilateral inguinal herni ve siinnet operasyonu uygulanan Dandy Walker
Sendromlu bir pediatrik olgunun anestezi yonetimini ele aldik.
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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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GIRIS
Dandy-Walker malformasyonu nadir goriilen bir ~ men magna ve bazen foramen Luschka’nin atrezisi ile
konjenital anomalidir. Serebellar vermisin agenezisi ve-  alakalidir. Dandy-Walker malformasyonu ilk kez Dandy

ya hipoplazisi, dordiincii ventriikiiliin kistik dilatasyonu  ve Blackfan tarafindan tanimlanmistir (1). Yaklagik %48
ve posterior fossanin genislemesi ile karakterizedir. Pek ~ vakada baska konjenital anomalilerin eslik ettigi bilin-
cok problem eslik etse de sendrom baslica bu ii¢ 6zellik- ~ mektedir (2). Bunlar baglica, damak-dudak yarigi, mik-
ten olusur. Yaklagik %70-90 hastada postnatal donemde  rognati, hipertdlerizm gibi kraniofasial anormallikler,
hidrosefali ge]1§1r Dandy_Wa]ker ma]formasyonu fora- kardiyak, renal anomaliler, sindaktili, pOlldaktlll, ekstre-

245



Journal of Anesthesia 2012; 20 (4): 245 - 248

mite ve vertebral anomaliler gibi iskelet malformasyon-
laridir. Serebral anomaliler, mediiller solunum kontrol
merkezindeki degisiklikler sonucu zayif entelektiiel ge-
lisim ve respiratuar yetmezlige sebep olan korpus kallo-
sum agenezisini icerir (3). Apne merkezini iceren pontin
lezyonlar, kesintisiz respiratuar spazmlar ve apneik so-
lunuma sebep olabilir (4).

Bu olgu sunusunda bilateral inguinal herni ve siinnet
sebebiyle opere edilen Dandy-Walker Sendromlu olguda
glincel genel anestezi uygulamalarini gozden gegirmek
istedik.

OLGU

Dandy-Walker sendromlu ii¢ aylik erkek hastaya,
genel anestezi altinda bilateral inguinal herni ve siinnet
nedeniyle operasyon planlandi.

Hastanin odykiisiinde, 28 yasindaki annenin 38. gebe-
lik haftasinda, dogum eylemi esnasinda NST (Non
Strest Test)’de kalp seslerinin alinamamas: iizerine se-
zeryan ile dogurtuldugu, APGAR skoru 4/8 oldugu, kalp
atim1 ve solunumunun olmamasi iizerine resiiste edilip
entiibe sekilde yeni dogan yogun bakim iinitesinde takip
rasonda (USG) vermis hipoplazisinden siiphelenilip bag-
vurulan kranial magnetik rezonans (MR) yontemi neti-
cesinde dordiincii ventrikiil kistik dilatasyonu ve vermis
hipoplazisi tesbit edilmis. Ayrica hastanin yapilan eko-
kardiyografisinde (EKO) kalpte interatrial septum -peri-
memrandz bolgede taban1 5 mm ventrikiiler septal de-
fekt (VSD) ve Batin USG’de bobrek tasi oldugu goriil-
miis. Hasta, halen mevcut malformasyonu sebebiyle pe-
diatrik noroloji ve norosirurji, VSD nedeniyle pediatrik
kardiyoloji, bobrek tasi sebebiyle de pediatrik nefroloji
tarafindan takip edilmektedir.

Hastanin preoperatif degerlendirilmesinde, bilinci
acik olup, cevreyle ilgili, ekstremite hareketlerinin si-
metrik oldugu gozlendi. Fizik muayenesinde, dogal
norolojik muayenesiyle beraber, atipik yiiz goriiniimii,
hidrosefali, yiiksek damak ve oksipitalde 4x3, pari-
atelde 4x4 cm’lik 2 adet kapiller hemanjiom dikkat
cekmekteydi. Dinlemekle sternum sol alt kenarinda ve
mezokardiyak odakta 3/6 siddetinde pansistolik iifii-
riim duyuldu. Hastaya operasyondan 1 saat dnce in-
fektif endokardit proflaksisi i¢in 50 mg kg intravenoz
yoldan Ampisilin uygulandi, premedikasyon yapilmadi.

Hasta operasyon odasina alindiktan sonra EKG, puls
oksimetre, kalp atim hiz1 ve eksternal viicut 1s1s1 6l¢ii-
miinii iceren standart anestezi monitorizasyonu uygulan-
di. Indiiksiyon oncesi kalp atim hizinin 144, SpO,’nin
%98 oldugu goriildii. Havayolu yonetiminin zorlugu
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g0z oniinde bulundurularak degisik boyutlarda havayo-
lu, maske, endotrakeal tiipler ve laringeal maskeler,
kor oral ve nazal entiibasyon, fiberoptik entiibasyon,
retrograd entiibasyon ve cerrahi havayolu agilmasi i¢in
gerekli malzemeler hazirlandi. Bes dakikalik preoksi-
jenasyonu takiben %100 oksijen igerisinde kademeli
olarak %8’e kadar yiikseltilerek sevofluran ile anestezi
indiiksiyonu saglandi. Maske ventilasyonu rahat olan
hastaya deneyimli anestezist tarafindan 3,5 nolu kafli
endotrakeal tiiple, kas gevsetici ajan kullanilmaksizin
orotrakeal entiibasyon denendi. Ilk direkt laringoskop
ile yapilan entiibasyon deneyiminde larinksin goriintii-
sii Cormack-Lehane Grade 2 olarak degerlendirildi.
Hastanin VSD’si nedeniyle hizla desatiire oldugu goz-
lendi ve entiibasyon girisimine ara verildi. Hastanin
tekrar maske ile ventilasyonu ve yeterli oksijenizasyon
saglandiktan sonra stile esliginde ikinci entiibasyon de-
nemesinde basar1 saglandi. Bilateral akcigerlerinin din-
lenmesi ve end tidal CO,’nin monitdrizasyonu sonra-
sinda tiip tespiti yapildi. Anestezi idamesi %50/50
hava/oksijen icerisinde %3 sevofluran ve 0,15 mg kg™
sisatrakiiryum ile saglandi. Vital bulgular ameliyat bo-
yunca stabil seyretti. 1,5 saat siiren operasyon sonra-
sinda yeterli spontan solunum hareketi goriilen hasta
sorunsuz olarak ekstiibe edildi, yeterli analjezi yara ke-
narlarina 0,5 mg kg"’dan yapilmis olan markainle sag-
lanmig ve tam derlenmis bir sekilde ¢ocuk cerrahisi
servisine gonderildi.

TARTISMA

Ailesel olgular bildirilmesine ragmen, Dandy-Wal-
ker sendromunun multipl faktorlerden kaynaklandig:
diistiniilmektedir. Olgularin sadece ¢ok az bir kisminda,
kromozom anomalisi, diger genetik sendromlar veya
ozellikle alkol gibi teratojenlerin etken oldugu bilinmek-
tedir. Gelisim mekanizmasi tam olarak bilinmemekle
beraber, intrauterin 7-8. haftalardaki arka beyin gelisim
stireciyle ilgili oldugu diisiiniilmektedir (5). Dandy-Wal-
ker sendromunun ortak klinik bulgulari, karakteristik
oksiput genislemesi, makrokrani, mental retardasyon,
serebellar ataksi ve artmig intrakranial basingtir (2, 6).
Bu hastalarin yaklasik dortte biri neonatal periyotta bul-
gu verir. Eglik eden konjenital anomaliler; kraniofasial,
kardiyak, renal ve iskelet anomalilerdir (2). Serebral
anomaliler apneik solunum gibi ciddi respiratuar yet-
mezlige sebep olabilir (4).

Genel anestezi altindaki bir hastada 6ngoriilmeyen
zor entiibasyonla karsilasildiginda, oral veya nazal fibe-
roptik bronkoskop (FOB) ile entiibasyon, kor oral veya
nazal entiibasyon, entiibasyon laringeal maske (ILMA,
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Fastrach), laringeal maske (LMA) gibi degisik yakla-
simlar veya bunlarin kombine kullanimina geg¢ilebilir

Ozellikle hastanin mikrognati ya da damak-dudak
yarig1 gibi trakeal entiibasyon ve hava yolu girisimini
zorlagtiran durumlar1 mevcut ise sekresyonlar1 azaltici
etkisi mevcut olan intramuskiiler atropinin premedi-
kasyonda kullanilmas1 da faydali olabilir. Bununla be-
raber, trakeal entiibasyon veya hava yolu kontrolii
mikrognati, damak-dudak yarig1 gibi malformasyonlar
sebebiyle cogu zaman zordur. Eger hava yolu kontro-
liiniin zor olacag: bekleniyorsa artmig intrakranial ba-
sinca ragmen uyanik entiibasyona ihtiya¢ duyulabilir.
Eger entiibasyonla ilgili bir zorluk tahmin edilmiyorsa
genel anestezi altinda entiibasyon gerceklestirilmelidir
(7). Intravensz lidokain uygulamasi indiiksiyondaki
intrakranial basing ve kan basincindaki degisikleri
kontrol altinda tutmaya yardim edebilir. Cogu hasta
artmig intrakranial basinci diigiirmek i¢in sant ameli-
yatina ihtiya¢ duyarlar. Anestezi idamesine kas gevse-
mesi ile beraber kontrollii hiperventilasyonla devam
edilmelidir (7).

Siklikla kullanilan volatil anesteziklerden sevofluran
potent bir bronkodilatatordiir (9). Nispeten hos bir koku-
su olan sevofluran hava yolu irritasyonuna daha az yol
acarak hizli ve etkili bir anestezi indiiksiyonu ve ayrica
indiiksiyon ve anestezinin idamesi boyunca kardiyovas-
kiler stabilitenin devamini saglar (10,11).

Serebellar vermisin parsiyel veya komplet yoklugu,
izole olabildigi gibi, Joubert, Dandy Walker veya Down
sendromunun bir parcasi olabilir (9,10). Joubert send-
romlu hastalar, opioid ve nitréz oksit gibi solunumu
deprese edici anestezik ajanlara kars1 oldukca duyarlidir.
Bu ajanlardan kaginilir ve perioperatif respiratuar moni-
torizasyona ihtiya¢ duyulur (11). Ayni durum, vermis hi-
poplazisi veya agenezi mevcut olan Dandy Walker send-
romu icin de gecerlidir.

Bizim olgumuzda géze ¢arpan kraniofasial, bas-bo-
yun anomalisi olmadigindan 6tiirii zor entiibasyon olasi-
l1iginin olmayacag1 ongoriilmiis, fakat buna ragmen zor
entiibasyon icin gerekli ekipman hazir bulundurulmus-
tur. Hastanin indiiksiyonunda bronkodilator ve kardiyo-
vaskiiler stabilitesi lizerine olumlu etkilerinden fayda-
lanmak amaciyla, sevofluran tercih edilmis ve indiiksi-
yonda kas gevsetici ajan kullanilmamistir (12-14).
Anestezi idamesine hemodinamik stabilitenin korunma-
st i¢in sevofluranla, kontrollii ventilasyon uygulayarak
devam edilmistir. Hastamizda solunum depresyonuna
neden olabilecegini diisiiniilerek nitr6z oksit ve opioid
kullanimindan kaginilmustir.

Demircioglu ve ark: Dandy Walker Sendromlu Hastada Genel Anestezi

Bu hastalar, siiregelen apne nobetlerine meyilli ol-
dugundan postoperatif yogun bakim gbzetimine ihtiyag
duyarlar. Respiratuar kontroldeki anormallikler yiiziin-
den iglem sonrasi spontan solunumun doniisii gecikebi-
lir ve postoperatif ventilator ihtiyaci hissedilebilir (7).
Dolagim sistemi ile yakin alakasindan otiirii intrakrani-
yal basingtaki degisiklikleri takip etmek 6nemlidir. Se-
rebral ve faringeal anomaliler yiiziinden olan apne epi-
zotlari, konviilsiyonlar ve aspirasyon pndmonisi olan
hastalar siklikla yogun bakimda mekanik ventilasyona
ihtiya¢ duyar ve ventilatdrden ayrilma siklikla bu has-
talar icin zor olur. Ancak bizim hastamiz, anesteziden
sorunsuz derlenmesi, takibimiz esnasinda diizenli ye-
terli spontan solunum hareketinin oldugunun gozlen-
mesi lizerine yogun bakim servisine alinmamis ve ya-
kin vital takip Onerileriyle ¢cocuk cerrahisi servisine
gonderilmistir.

Sonug olarak, Dandy Walker’l1 hastalarda hava yolu
yonetimi zorlugu dikkate alinarak entiibasyon icin ge-
rekli hazirliklarin yapilmasi, indiiksiyonda ve idamede
kafa i¢i basinci artirmayacak, solunumu deprese etme-
yecek ve kardiyovaskiiler sisteme olumsuz etkileri ol-
mayacak teknik ve ajanlarin kullanilmasi ve postoperatif
yogun bakim ihtiyacinin unutulmamasi gerekmektedir.
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