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Prune-Belly Sendromlu Hastada
Anestezi Yaklagimi

Anesthetic Management of
Prune-Belly Syndrome: Case Report

OZET Prune-Belly sendromu, bilateral kriptorsidizm, karin kaslar1 yoklugu, alt iiriner sistem obs-
tritksiyonlar1 ve diger tiriner anormallikler ile karakterize nadir goriilen bir sendromdur. Pulmo-
ner hipoplazi, karin kaslarinin yoklugu postoperatif solunum sikintisina neden olabilmekte ve
anestezi agisindan risk olugturabilmektedir. Bu olgu sunumumuzda, ¢ocuk cerrahisi tarafindan tiro-
genital anomaliler nedeniyle opere edilmesi planlanan iki Prune-Belly sendromlu ¢ocuk hastada
anestezi yonetiminin degerlendirilmesi amaglanda.

Anahtar Kelimeler: Prune-Belly sendromu; anestezi; analjezi, epidural

ABSTRACT Prune-Belly Syndrome is a rare syndrome which is characterised by bilateral cryp-
torchidism, abdominal wall deficiency, lower urinary system obstructions and other urinary ab-
normalities. Pulmonary hypoplasia, lack of the abdominal muscles can create a risk for anesthesia
and may cause respiratory distress in the postoperative period. In this case report we aimed to pres-
ent two cases with Prune-Belly syndrome whom was planned to operate urogenital abnormalities
and review the anaesthetic management of this syndrome.
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rune-Belly sendromu, ilk olarak 1850 yilinda Eagle ve Barrett tara-

findan tanimlanmigtir.! Klasik olarak abdominal kaslarin yoklugu,

inmemis testis ve liriner sistem anormalliklerini iceren bir triad ola-
rak tarif edilmistir, bu nedenle “Triad Sendromu” ve “Eagle-Barrett Sen-
dromu” olarak da bilinmektedir."* Toplumda 1/35 000-50 000 oraninda,
erkeklerde kadinlara gore 18-20 kat daha siklikta goriildiigi bildirilmistir.!
Sendrom sik olarak pulmoner, kardiyak, iskelet ve gastrointestinal sistem
defektleriyle iligkili oldugundan anestezi uygulamasi agisindan 6zellik tagi-
maktadir. Bu olgu sunumumuzda, iirolojik cerrahi planlanan ve genel anes-
tezi uygulanan 10 ay ve 9 yasinda Prune-Belly sendromlu iki hastada
anestezik yaklasim tartigilmigtir.

I OLGU SUNUMLARI

OLGU 1

Prune-Belly sendromlu 10 ay, 10 kg, erkek hastaya, bilateral inmemis tes-
tis nedeniyle laparoskopik orsiopeksi planlandi. Hastanin klinik incelen-
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mesinde bilateral inmemis testis, vezikoiireteral
reflii, abdominal kaslarda hipoplazi, hafif motor
mental retardasyon tespit edildi. Hastanin medikal
anamnezinde sik tiriner ve akciger enfeksiyonu 6y-
kiisti bulunmaktaydi. Fizik muayenesinde Prune-
Belly sendromuna ait bulgulardan; karin kaslarinda
hipotoni, pili gériintimii, pes equinavarus, mikrog-
nati, diisitk kulak kepcesi saptandi. Laboratuvar de-
gerleri ve klinik muayenesi normal olan hastaya
ameliyathanede EKG, noninvaziv arter monitori-
zasyonu uygulandi. Anestezi indiiksiyonu sevoflu-
ran ile saglandi, remifentanil infiizyonu 0,25-0,35
mcg kg! dk ile devam edildi. Néromuskiiler blo-
ker uygulanmayan hastanin entiibasyonunda giic-
likle karsilagilmadi, senkronize aralikli zorunlu
ventilasyon ve basing destekli modda (SIMV+PS)
frekansi 20 dk '}, Ppik 15¢cmH,0, PEEP 5 cmH,0
parametreleriyle ventile edildi. Cerrahi sirasinda
ortalama arter basinglar1 50-55 mmHg, kalp atim
sayis1 100-110/dk™?, toplam idrar ¢ikig1 80 mL olarak
saptandi. Cerrahi 120 dakika sonrasinda sorunsuz
olarak tamamlandi. Hasta basing destekli moda ali-
narak yeterli tidal voliim ve frekans saglanarak so-
runsuz olarak ekstiibe edildi. Derlenme iinitesinde
maske ile oksijen verilen hasta iki saat sonrasinda
servise, 24 saat sonrasinda da evine sorunsuz gon-

derildi.

OLGU 2

Prune-Belly sendromu tanili, dokuz yasinda erkek
hasta, bilgilendirilmis onam alindiktan sonra bila-
teral vezikoiireteral reflii ve abdominal kas defekti
nedeniyle sistoskopi, iireteroiireterostomi ve abdo-
minoplasti yapilmak iizere elektif olarak ameliyata
alindi. Fizik muayenesinde mikrognati, hipertelo-
rizm, burun koki basikligi, abdominal kas ano-
malisi saptandi (Resim 1,2). Anamnezinde sik
tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonlarinin oldugu
ogrenildi. Motor ve mental gelisimi yeterli olan
hastanin solunum ve kardiyovaskiiler sistem de-
gerlendirmelerinde bir 6zellik saptanmadi. Ameli-
yat oncesi rutin biyokimyasal degerlerin normal
sinirlarda oldugu gozlendi.

Premedikasyonda midazolam (0,05 mg kg™) ve
ketamin (0,5 mg kg™') intravenéz uygulandi. Ame-
liyathanede elektrokardiyogram, periferik oksijen

RESIM 1: Olgu 2'nin yiiz gériinimil.

RESIM 2: Olgu 2'nin karin kaslarinin gériinimii (Lateral Pozisyon).

satlirasyonu, endtidal karbondioksit, invaziv arter
monitdrizasyonu takibi yapilarak anestezi indiiksi-
yonu i¢in tiopental (5 mg kg™) ve rokiironyum (0,6
mg kg') intravenoz olarak kullanildi. Zor hava yolu
ile karsilasilabileceginden laringeal maske, farkl: la-
ringoskop segenekleri hazir bulunduruldu. Hasta-
nin preoksijenizasyonu sonrasinda ventilasyona
basglandi ve orotrakeal entiibe edilerek basing kont-
rollii modda; frekans: 18 dk™, basing destegi 10-12
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cmH,0 ile tidal voliim 8-10 mL kg™ saglanacak se-
kilde, inspirasyon-ekspirasyon orani 1:1.5, PEEP 5
cmH,0 ve FiO, %40 parametreleri ile ventile
edildi. Postoperatif agr1 kontrolii saglamak icin to-
rakal 12. vertebra ve lomber birinci vertebra arali-
gindan epidural kateter takildi. Peroperatif ve
postoperatif donemde epidural kateterden de-
vamli %0,125 bupivakain, 5 mL saat™! infiizyonu
ile analjezi saglandi. Cerrahi siiresi 510 dakika olan
hasta hemodinamik agidan stabil seyretti (ortalama
arter basinglar1 70-85 mmHg, kalp atim hiz1 95-110
dk™). Peroperatif hastaya 70-80 mL saat™ kristal-
loid soliisyonu (%2 dekstroz ringer laktat), 12,5
mL kg™ kolloid soliisyonu verildi. Hastanin 100
mL saat™ idrar ¢ikigi oldu. Toplam 100 mL kadar
kanamasi olan hastada kan transfiizyonuna gerek
duyulmadi. Anestezi sonlandirildiktan sonra yeterli
spontan solunumu olusturamayan hasta orotrakeal
entiibe olarak yogun bakim {initesine alindi. Ame-
liyat sonras: altinci saatte yeterli suur diizeyi ve
spontan solunum saglandiktan sonra kontrollii ola-
rak ekstiibe edildi. Yirmi dort saat sonunda da
problemi olmayan hasta servise transfer edildi.

I TARTISMA

Prune-Belly sendromunun klasik triadi; abdomi-
nal kaslarin yoklugu, iiriner sistem anomalileri ve
inmemis testistir.! Sendrom adini karin duvarin-
daki degisikliklerden almaktadir.®* Sik olarak
pulmoner, kardiyak, iskelet ve gastrointestinal
anormallikler eslik etmektedir.’ Patogenezi kesin
olarak bilinmemekle birlikte, enfeksiy6z ve/veya
teratojen nedenlerin multifaktoriyel etkisine bagh
inutero embriyolojik gelisimdeki degisiklikler se-
bebiyle meydana geldigi distinilmektedir.® Eti-
yolojisinde yer alan oligohidroamniosun tipik yiiz
gortiniimii, abdominal duvar hipoplazisi, inmemis
testis, pulmoner hipoplazinin nedeni oldugu dii-
siiniilmektedir. Uriner sistem anomalileri, iireter
dilatasyonu, megakist ve hidronefroza kadar de-
gisiklik gosterebilmekte, anomaliler; vezikotire-
teral reflii ve iiriner sistem enfeksiyon sikligini
arttirabilmektedir. Prune-Belly sendromunda
prognozu belirleyen renal sistem bozuklugunun
derecesi ve pulmoner hipoplazidir. Bu grup hasta
var olan renal sorunlar1 nedeniyle ilerleyen do-

nemde diyalize ihtiya¢ duyabilmektedir. Abdomi-
nal kaslarin yoklugu kozmetik bir sorun olmasi-
nin yani sira hastanin oksiiritk refleksinin
azalmasina, diyafragmanin yeterince kullanilma-
masl ise atelektazi ve sik akciger enfeksiyonlarinin

goriilmesine neden olmaktadir.

Prune-Belly sendromunda daha ¢ok tiriner ve
solunum sistemi anomalileri ile karsilagildig1 i¢in
preoperatif, peroperatif ve postoperatif dénemde
anestezi yonetimi sirasinda kargilasilabilecek so-
runlara kargi hazirlikli olunmalidir.” Preoperatif
donemde hastanin hipertelorizm, mikrognati, Pot-
ter yiizli, burun koki basikligi, epikantusta kiv-
rimlar, abdominal kas gii¢siizliigii, diisiik kulaklar,
talipes ekinovarus deformitesi, konjenital kalca dis-
lokasyonu, ekstremite ve parmaklarin yoklugu, po-
lidaktili gibi fenotipik 6zelliklerinin olup olmadig:
dikkatlice incelenmelidir.® Tkinci olgumuzda hi-
pertelorizm, mikrognati, burun kokii basiklig1 epi-
kantal kivrimlar, disik kulaklar ve belirgin
abdominal kas gii¢siizliigi oldugu goézlenmistir.
Prune-Belly sendromlu hastalarda larinksin po-
zisyonunun sefale yonlenmesi ve ytizdeki anato-
mik degisikliler nedeniyle zor hava yolu olgular
bildirilmistir.” Hastalarimizda hava yolu yonetimi
agisindan bir zorlukla kargilagilmamigtir, fakat
Prune-Belly sendromlu hastalarda zor hava yolu
ile ilgili tiim hazirhiklar yapilarak anestezi indiik-
siyonuna baglanilmig, néromuskiiler kullanilmadan
hava yolu agiklig1 kontrol edilmesinin 6nlem ola-
bilecegi diisiintilmiistiir. Bu nedenle birinci olguda
noromuskiiler bloker kullanilmamas, ikinci olguda
ise kisa etkili ve sugammadex ile antagonize edile-
bilen rokiironyum tercih edilmigstir. Baris ve
ark.nin olgu sunumlarinda, {i¢ saati gegmeyen ol-
gularda laringeal maske kullaniminin giivenli ol-
dugu Dbildirilmistir.’ Prune-Belly sendromlu
hastalarda, var olan anatomik gii¢liiklerin yani sira
anestezi sirasinda ve sonrasinda da fonksiyonel re-
zidiiel kapasite, total akciger kapasitesinin azalma-
sinin, ek olarak, pndmoperitonyum ve trendelen-
burg pozisyonu gibi etkenlerin atelektazi riskini
arttirdigy bildirilmistir.'® Sunulan ilk olguda, lapa-
roskopik cerrahi olmas: agisindan postoperatif so-
lunumsal komplikasyon goriilme olasiliginin
artabilecegi diisliniilmiig, ayn1 zamanda bu do-
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nemde rezidiiel ndromuskiiler bloker etkisini orta-
dan kaldirmak, akciger voliimlerinin daha az etki-
lenmesini saglamak amaciyla noromuskiiler
bloker kullanilmamigtir. Remifentanil infiizyonu
ve sevofluran kombinasyonu anestezi idamesi ve
cerrahi i¢in yeterli olmus, hemodinamik agidan
stabil olan hastanin ek medikasyona ihtiyaci ola-
mamuistir. Hastada SIMV+PS modu kontrole mod-
lara oranla daha iyi ventilatdr uyumu saglayacag:
diisiiniildiigii icin tercih edilmistir. Islem sirasinda
ventilasyon ve cerrahi konfor agisindan bir sorun
yasanmamig, noromuskiiler bloker ihtiyaci olma-
mistir. Hasta PS modu kullanilarak basar: ile eks-
tliibe edilebilmistir. Fakat ikinci olgu sunumunda,
cerrahinin uzun siirmesi, abdominoplasti yapilmasi
ve cerrahinin akciger fonksiyonlarina olumsuz et-
kisi nedeniyle hasta, postoperatif donemde yogun
bakim destegine ihtiya¢ duymustur. Uygulanan
cerrahide, insizyon hattinin biiyiik ve genis olmasi,
peroperatif ve postoperatif donemde kullanilacak
opiod miktarinin azaltilmasi, solunum kasla-
rinin daha etkin kullanilabilmesi amaglanarak epi-
dural analjezi yéntemi uygulanmistir. Bu yolla cer-
rahi sirasinda da analjezi saglanmasi ve yeterli
analjezi diizeyi elde etmek i¢in epidural infiizyon
peroperatif donemde baslanmus, fakat erken posto-
peratif donemde ekstiibasyonu kolaylagtirmamis-
tir. Bu sonucta, abdominoplasti sonrasinda birinci
olguya oranla artan intraabdominal basing ve bo-
zulmus diyafragma fonksiyonlarinin da etkisi ol-
dugu distiniilmistiir.

Prune-Belly sendromlu ¢ocuklarda akciger
problemleri intrauterin pulmoner hipoplazi ile bas-
larken, ilerleyen donemlerde tekrarlayan akciger
enfeksiyonlar ile seyredebilmektedir.” Bu hasta
grubunda, karin kaslarinin olmamasi nedeniyle 6k-
stiritk ve akcigerlerin kendini koruma mekanizma-
lar1 yetersizdir. Ozellikle postoperatif dénemde
pulmoner enfeksiyona daha yatkindirlar. Ekstii-
basyon i¢in yeterli solunum eforunun saglanmasi
daha uzun zaman alabilir ve mekanik ventilatér
destegine ihtiyag¢ duyabilirler. Henderson ve ark.,
1959-1984 yillar: arasinda Prune-Belly sendromlu
36 hastay: iceren bir seri sunmus, hastalardan se-
kizi postoperatif donemde solunum yolu enfeksi-
yonu nedeniyle tedaviye ihtiya¢ duymustur.

Tekrarlayan cerrahi girisimler sirasinda, %50’sine
spontan solunumda anestezi idamesi saglamuis,
%75’ine mekanik ventilasyon uygulanmistir.!!

Bu sendromda bobrek fonksiyonlar: siklikla
etkilenmektedir, bu nedenle verilen anestezik
ajanlarin bobrek yolu ile eliminasyonu goz
oniinde bulundurulmali ve siv1 yonetiminde dik-
katli olunmalidir.® Her iki hastada siv1 yoneti-
minde, idrar ¢ikisi, hemodinamik parametreler goz
o6niinde bulundurulmus, ikinci olguda ek olarak ali-
nan kan gazlar ile ozmolarite de takip edilmistir.

Sunulan olgularda vezikoiiretro reflii nede-
niyle bobrek fonksiyonlar: azalmasina ragmen, iire
ve kreatinin degerleri normal simirlarda idi ve yet-
mezlik tablosu bulunmamaktayd: buna ragmen
anestezi idamesinde 6zellikle eliminasyonu karaci-
gerden olan tiyopental, ester hidrolizine ugrayan,
kisa etkili bir opioid olan remifentanil ve kisa et-
kili bir ndromuskiiler bloker olan rokiironyum ter-
cih edildi. Rokiironyumun temel atilim yolu
karaciger olmasina ragmen idrar yoluyla da atil-
maktadir. Renal yetmezlikli hasta grubunda rokii-
ronyumun klirensinin azaldig, etki siiresinin ve
derlenmenin uzadigin bildiren ¢aligmalar mevcut-
tur.’? Son dénem renal yetmezlikli cocuk hasta gru-
bunda 0,3 mg kg! rokiironyumun saglikli cocuk
grubuna oranla etki siiresini uzatmadig, fakat bas-
lama siiresini uzattigl; renal atiliminin uygulanan
doza bagli olarak arttig1 diistiniilmiistiir. Bunlara ek
olarak, bobrek yetmezliginin siiresi, hastanin kul-
landigs ilaglar, diyaliz uygulamasi da eliminasyonu
etkileyen faktorler olarak bildirilmistir.'

Prune-Belly sendromu, pek c¢ok sistemi etki-
leyen kompleks bir sendromdur; zor entiitbasyon
riski tagtyan anatomik degisiklikler, konjenital kar-
diyak defekt olasiligi, renal fonksiyon bozuklugu,
pulmoner hipoplazi ve 6n batin duvar defekti has-
talarin anestezi uygulamasi agisindan riskli grupta
olmasinin nedenlerindendir. Bu nedenle preopera-
tif donemde, muhtemel sorunlar diisiintilerek tim
sistem degerlendirilmeleri yapilmali ve her olgu-
nun tagidig: klinik 6zelliklere, uygulanan cerrahiye
gore anestezi sonrasinda yogun bakim destegine ih-
tiya¢ duyulabilecegi goz 6ntinde bulundurulmali-
dir.
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