
1942 yılında Walker tarafından tanımlanan ve 
letal infantil lizensefali olarak bilinen Walker-War-
burg sendromu (WWS), serebral, serebellar, göz ve 
kas anomalileri ile karakterize, nadir görülen otozo-
mal resesif bir hastalıktır.1 2016 yılında İtalya’nın ku-
zeydoğusunda yapılan bir araştırma, 100.000 canlı 

doğumda 1,2 insidans oranı bildirmiştir.2 WWS ta-
nısı için Tip II lizensefali, serebellar anomali, retinal 
anomali ve konjenital musküler distrofiden oluşan 4 
ana kriteri gereklidir.2 Sık nöbet geçirme öyküsü gibi 
nörolojik açıdan stabil olmayan ve beraberinde zor 
havayolu, kardiyak ve renal patolojileri olan bu has-
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Sık Nöbet Öyküsü Olan Walker-Warburg Sendromlu Hastada  
Güvenli Anestezi İçin Daha Çok Monitörizasyon 
More Monitoring for Safe Anesthesia in the Walker-Warburg Syndrome  
Patient with Frequent Seizures 
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ÖZET Walker-Warburg sendromu (WWS), beyin ve göz 
anomalilerinin eşlik ettiği otozomal resesif kalıtılan konjenital musküler 
distrofinin en ciddi formlarından biridir. WWS insidansı 100.000’de 
1,2’dir. Bu vaka sunumunda nadir görülen, sık nöbet öyküsü olan, zor 
havayolu yönetimi öngörülen WWS’li hastanın monitörizasyon 
yöntemlerini artırarak daha tahmin edilebilir ve güvenli anestezi 
yönetimi sunulmuştur. On beş yaşında kız hasta, genel anestezi altında 
çoklu diş çekimi ve kanal tedavisi için kabul edildi. Anestezi 
indüksiyonu propofol (2 mg/kg), fentanil (1 mcg/kg) ve roküronyum 
(0,5 mg/kg) ile sağlandı. Amerikan Anestezi Derneğinin standart 
monitörizasyonuna ek olarak elektroensefalogram, dörtlü uyarı, cerrahi 
pleth indeks ve entropi monitörizasyonu yapıldı. Anestezi idamesi total 
intravenöz anestezi ile sağlandı. Doksan dk süren cerrahi sonrası 
sorunsuz şekilde ekstübe edilip yakın gözlem için yoğun bakıma 
devredildi. Nadir görülen WWS, zor havayolu öngörülen hastalarda 
potansiyel perioperatif komplikasyonları azaltmak için anestezi 
derinliği, analjezi ve kas gücü monitörizasyonunun standart 
monitörizasyon yöntemlerine ek olarak kullanılması, daha güvenli 
anestezi yönetimi sağlayacaktır. 
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ABS TRACT Walker-Warburg syndrome (WWS) is one of the most 
severe forms of autosomal recessively inherited congenital muscular 
dystrophy with brain and eye abnormalities. The incidence of WWS is 
1.2 per 100,000. In this case report, we will present more predictable 
and safe anaesthetic management of a patient with WWS, which is rare, 
has a history of frequent seizures and difficult airway management, by 
increasing monitoring methods. A 15-year-old girl was admitted for 
multiple tooth extraction and root canal treatment under general 
anaesthesia. Anaesthesia induction was achieved with propofol (2 
mg/kg), fentanyl (1 mcg/kg) and rocuronium (0.5 mg/kg). 
Electroencephalogram, train of four, surgical pleth index and entropy 
monitoring were performed in addition to American Society of 
Anesthesiologists standard monitoring. Anaesthesia was maintained 
with total intravenous anaesthesia. After 90 minutes of surgery, the 
patient was extubated uneventfully and transferred to the intensive care 
unit for close observation. The use of depth of anaesthesia, analgesia 
and muscle strength monitoring in addition to standard monitoring 
methods will provide safer anaesthesia management to reduce potential 
perioperative complications in patients with rare WWS and difficult 
airway prediction. 
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talarda anestezi yönetimi özellik göstermektedir.3 

Genel anestezi altında diş tedavisi olan sık nöbet öy-
külü WWS’li hastanın yönetimini literatür eşliğinde 
sunmak istiyoruz. 

 OLGU SUNUMU 
Bilgilendirilmiş olur formu ebeveynlerden alınan 
WWS tanılı 15 yaşında kız çocuk genel anestezi ile 
diş çekimi, dolgusu ve kanal tedavisi için ameliyat-
haneye alındı. Ventriküloperitoneal şant, 2 kez glo-
kom nedeni ile göz enjeksiyonu için genel anestezi 
öyküsü vardı. Ailesinden alınan öyküsünde epilepsi 
ataklarının günde 2-3 kez tonik klonik kasılmalar şek-
linde olduğu bildirildi. Sodyum valproat 500 mg 
günde 2 kez kullanıyordu.  

Antropometrik ölçümlere göre ağırlığı 28 kg, boyu 
140 cm ve beden kitle indeksi 14,29 kg/m2 olarak öl-
çüldü. Fizik muayenede makrosefali, düşük burun köp-
rüsü, frontal şişkinlik, mikrognati, çekik mandibula, 
servikal ekstansiyon kısıtlı, tiromental mesafe 2 cm, 
mallampati skoru 3, dört ekstremitede kas gücü mua-
yenesi 3/5, ekzoftalmus ve ışığa karşı yavaş pupiller 
refleksler gibi dismorfik özellikler saptandı. Ameliyat 
öncesi vital bulgular normal sınırlardaydı (kalp hızı: 
117 bpm; kan basıncı: 89/52 mm Hg; solunum hızı: 20 
atım/dk oda havasında oksijen saturasyonu: %95; sı-
caklık: 36,9 °C). Kardiyorespiratuar muayenede, os-
kültasyonda kalp ve akciğer sesleri normaldi. Kardiyak 
ve renal hastalık öyküsü yoktu. Laboratuvar inceleme-
lerinde hemoglobin, serum elektrolitleri, kan glukozu 
ve kreatinin kinaz düzeylerinde anormallik saptanmadı. 
Böbrek fonksiyon testleri normaldi. 

Amerikan Anestezi Derneğinin [American So-
ciety of Anesthesiologists ASA)] elektrokardiyog-
ram, SpO2, kan basıncı ve ısı monitörizasyonu 
yanında elektroensefalogram (EEG), entropi, cerrahi 
pleth indeks [surgical pleth index (SPI)] ve dörtlü 
uyarı [train of four (ToF)] ile monitörize edildi. Mus-
küler distrofi nedeniyle mide içeriği aspirasyonundan 
korunmak için premedikasyon uygulanmadı. Zor 
entübasyon öngörüldüğü için farklı boyutlarda mas-
keler, entübasyon tüpleri, laringeal maskeler, entü-
basyon stilesi ve video laringoskop hazırlandı. 

Preoksijenizasyon sağlandıktan sonra intravenöz 
(İV) 2 mg/kg propofol (Dormofol %1, Vem İlaç San. 

ve Tic. A.Ş, İstanbul, Türkiye) ve 1 mcg/kg fentanil 
sitrat, (Talinat 0,1 mg/2 mL, Vem İlaç San. ve Tic. 
A.Ş, İstanbul, Türkiye) 0,5 mg/kg roküronyum bro-
mür (Myocron 100 mg/10 mL, Vem İlaç San. ve Tic. 
A.Ş, İstanbul, Türkiye) ile İV indüksiyon yapıldı. 
Video laringoskop yardımı ile stile yerleştirilmiş 5,5 
mm iç çaplı tüp kullanılarak ilk denemede orotrakeal 
entübe edildi. Endotrakeal entübasyon kapnografi ile 
doğrulandı. Mekanik ventilasyon 20 cm H2O maksi-
mum havayolu basıncı, 3 cm H2O pozitif ekspirasyon 
sonu basıncı ile 30-35 mm Hg aralığında bir end-tidal 
CO2 hedeflemek için 20/dk solunum hızında sağlandı. 
Taze gaz akışı %40 O2 ve %60 medikal hava ile 2 
L/dk olarak ayarlandı. İntravenöz sıvı yönetimi 60 mL 
%0,45 salin- %5 glikoz kullanılarak gerçekleştirildi. 
Sıcaklığı korumak için termostatlı şilteli bir basınçlı 
sıcak hava ısıtma sistemi (3M™ Bair Hugger™) (3M 
Health Care, USA) kullanıldı. Anestezi, intraoperatif 
monitörizasyon sonuçlarına göre İV anestezik (pro-
pofol, remifentanil) ajanlarla sürdürüldü. Tablo 1’de 
verildiği gibi noninvaziv kan basıncı takibi yapıldı.  

Anestezi derinliği SPI ve entropi monitörize edi-
lerek takip edildi. Entropi 40-60 analjezi ihtiyacı SPI 
30-40 aralığında olacak şeklinde anestezi ve analjezi 
idamesi yapıldı. ToF ile nöromusküler bloker moni-
törizasyonu yapıldı. Olası intraoperatif konvülsiyon 
aktivitesini gözlem için 2 kanallı işlenmiş EEG (alfa, 
beta, delta ve teta dalga) monitörizasyonu yapıldı. 
Tablo 1’de monitörizasyon kayıtları verilmiştir.  

Hasta supin pozisyonda opere edildi. Toplam 
ameliyat süresi 90 dk idi. Perioperatif dönemde her-
hangi bir komplikasyon gözlenmedi. ToF değeri %90 
count 4 değeri görüldükten sonra sorunsuz ekstübe 
edilip postoperatif komplikasyonların takibi amacıyla 
yoğun bakıma devredildi. 

 TARTIŞMA 
WWS spesifik bir tedavi mevcut değildir. Hidrose-
fali tedavisi veya malformasyonların düzeltilmesi için 
genellikle cerrahi müdahaleler gerekir. Santral ve 
obstrüktif apne riskinin artması ve kas distrofisine 
ikincil olarak akciğer fonksiyonlarının azalması ne-
deniyle hastalar genellikle 3 yaşından önce solunum 
yetersizliği ve pnömoni nedeniyle hayatını kaybet-
mektedir.2 PubMed (National Library of Medicine, 
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USA), Ovid Medline (Wolters Kluwer, The Nether-
lands) ve Embase (Elsevier Inc, USA), Google Scholar 
(Google, USA) tarama indekslerinde “Walker-Warburg 
syndrome”, “WWS” ve “Anesthesia” terimleri ile ta-
randığında 2. dekatta yaşayan ve anestezi yönetimi açı-
sından sunulan ilk vakalardan olabilir. 

Anestezi yönetiminde havayolu yönetiminde zor-
luklara neden olabilen mikrognati, küçük ağız açıklığı, 
yarık dudak ve yarık damak gibi yüz ve orofarengeal 
malformasyonlar bildirilmiştir. Hastalar, santral ve obs-
trüktif apne, nöbetler ve gecikmiş mide boşalması gibi 
nedenler ile solunum depresyonu ve mide içeriği aspi-
rasyonu açısından artmış risk altındadır. Santral ve obs-
trüktif apne riskinin artması ve kas distrofisine ikincil 
olarak akciğer fonksiyonlarının azalması nedeniyle, se-
datif premedikasyondan kaçınmak gerekmektedir.2 Bu 
nedenle olgumuzda da premedikasyon uygulanmadı.  

Vakamızda, preoperatif açlık nedeni ile oluşan sıvı 
defisitinin replasmanı ve intraoperatif hipogliseminin ön-
lenmesi amacıyla %5 dekstroz-%4,5 NaCl ile 60 cc/h hı-
zında intraoperatif hidrasyon yapılmıştır. Konjenital 
musküler distrofi ve malign hipertermi (MH) arasındaki 
ilişki yalnızca Santral Kore Miyopati ve King-Denboro-
ugh sendromu için kanıtlanmıştır. Ancak, inhalasyon 
ajanlarına maruz kalan musküler distrofili hastalarda has-
talıkla ilişkili kardiyak komplikasyonlar veya çok nadiren 
MH’ye benzeyen masif rabdomiyoliz gelişebildiği bildi-
rilmiştir.3 Bu nedenle, inhalasyon anestezikleri dikkatle 
ve bireysel risk-yarar analizinden sonra kullanılmalıdır. 

Anestezi derinliğini optimize etmek için anestezi-
yoloji uygulamalarına ek monitörizasyon yöntemleri 
eklenmiştir. Literatürde EEG tabanlı anestezi derinliği 
monitörlerinin kullanımı, potansiyel postoperatif so-
runlar yaşanabileceği ön görülen veya total intravenöz 
anestezi uygulanan hastalarda genel anestezi sırasında 
bir seçenek olarak önerilmektedir.3 SPI, fotopletismo-
grafik sinyaller kullanarak nosisepsiyonu yansıtan ob-
jektif monitörizasyondur. SPI, genel anestezi altında 
ameliyat sırasında nosisepsiyon derecesini hemodina-
mik parametreden daha iyi tespit eder ve böylece re-
mifentanil, fentanil ve sufentanil dâhil olmak üzere 
çeşitli opioidlerin uygulanmasına daha iyi kılavuzluk 
etmektedir.4-10 Vakamızda intraoperatif EEG, entropi ve 
SPI ile monitörizasyon uyguladık. Bu da opioidleri titre 
etme ve anestezi derinliğini optimize etmemizi sağladı.  
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Kas distrofisi olan hastalarda süksinilkolin uy-
gulaması hayatı tehdit eden hiperkalemi ile ilişkilidir 
ve WWS’li hastalarda bundan kaçınılması önerilir.11 

Nondepolarizan kas gevşeticiler titre edilerek kulla-
nılmalıdır. Biz de bu vakada ToF monitörizasyonu ile 
kas gücünü değerlendirdik.  

Yine zor entübasyon olgularını entübe etmek 
kadar güvenli ekstübasyonu da önemlidir. Kas gücü-
nün yeterli muayenesi için ToF monitörizasyonu gi-
derek yaygınlaşmaktadır.  

Sonuç olarak sık nöbet öyküsü olan WWS has-
talarının güvenliği için standart ASA’nın önerdiği 
monitörizasyon yöntemlerinin yanı sıra dengeli anes-
tezi bileşenlerini de takip edebilecek monitörizasyon 
tekniklerinin kullanılmasını öneriyoruz. 
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