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Abstract

West Sendromu (WS) genellikle hayatin ilk yilindéaga ¢kar
epileptik ensefalopati olarak tarlamir ve ciddi bir EEG bozukfu
ve zihinsel gelimede bozulma veya duraklama ile karalzedir
Tedavide antiepileptik ildgr, ACTH, prednizon, benzodiazepinler
B6 vitamini kullanilir, bazen cerrahi gerekebhillredavide amag not
kontroliini sglamaktir. WS'lu bir hasta herhangi bir nedenle e
olacggl zaman antiepileptik tedavi @r epileptik hastalarda olgu
gibi operasyon sabahina kadar surdirtlmelidir. femst hastain
kullandigi ilaclarin yan etkilé ve epileptik ndbetler nedeniyle dikk
bir preoperatif dgerlendirme yapmalive birlikte olan anatom
durmalidir. Bu yazida WS olan bir ¢cocukta uygulanaestezi yonte-
mi sunulmytur.
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West syndrome (WS) is an epileptic encephalopatiguming
during the first year of life uglly and characterized by a severe E
derangement and arrest or deterioration of cogmitievelopment.
ACTH, prednisone, antiepileptic drugs, benzodiazemind Vitanin
B6 are used, sometimes surgery can also be reqdoedreatmen
The goal of treatment is to obtain seizure conifidthen a patient wit
WS is going to have an operation, antiepilepticrapg should b
continued until the operation morning like otheilegtic disorders
The anesthesiologist should make the preoperatissesamel
cardully due to adverse effects of medications andepfic seizure
and should consider possibility of difficult entubatidrecause «
coexistent anatomic malformatiomesthetic management of a cl
with WS is presented in this article.

Key Words: Anesthesia, West Syndrome, epilepsy,
infantile spasm

est Sendromu (WS) infantil ddnemde

gorulen en malign epilepsilerden biri

olarak tanimlanit. Patofizyoloji korti-
kal ve subkortikal yapilari igerir. Genetik send-
romlar, malformasyon sendromlari, hipoksik-iske-
mik veya hemorajik nedenler, infeksiyonlar ve t-
ravma nedeniyle ortaya cikabilir. Gortlme ikl
2000 ile 4000 canh dwmda 1'dir. Erkekler daha
yatkindir ve vakalarin yakjg %60'in1 olgtururlar.

WS tedavisinde antiepileptik ilaglar, benzodi-
azepinler, B6 vitamini, prednizon ve ACTH kulla-
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nilir. WS tanisi almi bir gocigun hastafii nede-
niyle ya da herhangi bir nedenle opere olmasi ge-
rekebilir. Bu donemde anesteziste dnemli rad-di
mektedir. Elik eden hastaga bal anatomik bo-
zukluklar nedeniyle zor entiibasyon olasilgoz
ardi edilmemeli, kullanilan antiepileptik ilaclarin
yan etkileri argtiriimahidir. Anestezist ¢ok dikkatli
bir preoperatif dgerlendirme yapmal ve uygun bir
anestezi plani belirlemelidir.

Olgu

Uc yil 6nce WS tanisi algy4 yasinda, 18 kg
agirhgindaki erkek hastaya tonsillektomi operas-
yonu planlandi. Yapilan preoperatif gdelendir-
mesinde mental getne gerilgi oldugu ve sodyum
valproat tedavisine pmen haftada 3 veya 4 kez
epilepsi ndbeti gecirgdi Ogrenildi. Hemogrami,
serum elektrolitleri, aclhk kagekeri ve karager
fonksiyon testleri normal sinirlar icerisindeydi.
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Fizik muayenesinde kan basinci: 85/45 mmHg, ulkelerinde ilk secenek antiepileptik ila¢ olarak
nabiz: 120dK, solunum sesleri d@l, ds gorinii- kullanilmasina rgmen geri dongiimsiz g6z
miinde kepce kulak ve mikrognatisi mevcuttu. komplikasyonlarina neden olabifirACTH WS'lu
Agiz aciklgl 3 cm, Mallampati skoru: 2 idi. hastalarin %50 ile %100'Une yakin boliuminde
Preoperatif 6 saat acliktan sonra, operasyon sabamoébet kontrolinde etkilidir. ACTH'un WS’'nda
hastaya 0.8 mgkyrektal midazolamla premedi- nébetlerin kontroliindeki bu dramatik etkisinin
kasyon yapildi ve periferik damar yolu acilarak yani sira hipertansiyon, kardiyak hipertrofi, enfek
operasyon odasina alindi. Mikrognati nedeniyle zorsiyona gilim, elektrolit desisiklikleri, davrang
entiibasyon olasflina kagl tum alternatif havayo- bozukluklari, kilo artn gibi ciddi yan etkileri de

lu gerecleri operasyon odasinda hazir bulundurul-unutulmamaldir. Bu nedenle WS’lu hasta
du. 5mgkgd intravendz (i.v.) tiyopental ve 1ugkg  preoperatif dénemde gerlendirilirken kullandg

i.v. fentanille indiiksiyondan sonra ventilasyonun ilaglar ve yan etkileri iyice asarilmalidir. Ekstre-
kolay olduzu gériildii, i.v. 0.2 mgkymivakuryum  mitelerde, gévdede ve boyunda kas kontraksiyonlari
yapilarak ardindan endotrakeal entii-basyon her-olabilir.®> Bu kontraksiyonlar entiibasyonda sorunla-
hangi bir sorun olmadan gerceklgldi. Anestezi ra yol acabilirler. Bizim olgumuzda mikrognatinin
idamesi %50 oksijen + %50 azotprotoksit ve end- haricinde zor entiibasyonu giindiirecek anatomik
tidal konsatrasyonu %2 olaca#kilde sevofluranla  malformasyon bulunmamaktaydi.

yapildi. End-tidal C@35-40 mmHg olacakekilde
ventilasyon sglandi. Postoperatif analjezi amaciy-
la indiiksiyondan sonra 20mgkgektal paraseta-
mol uygulandi. Cerrahi bitiminde hasta sorunsuz
olarak ekstibe edildi. Postoperatif 24 saatlik do-
nemde Klinik olarak nébet benzeri aktivite gozlen-
medi.

Literatirde WS ve anesteziyle ilgili kisith sa-
yida yayin bulunmaktadir. Yamaguchi ve ark.
WS’lu bir hastanin anestezi indiiksiyonda ve ida-
mesinde propofol kullangiar ve WS’'nda propo-
folun uygun bir ajan oldgunu belirtmglerdir.* Bir
baska vakada ise gingiva hipertrofisine gha
entiibasyon gucfiii nedeniyle remifentanille
sedasyon altinda nazotrakeal fiberoptik entiibasyon
) yapilmstir.®> Biz olgumuzda premedikasyon icin

WS ilk kez 1841 yilinda Dr. West tarafindan qysivolitik ve sedatif etkilerine ilave olarak dat
tanimlamasina gnen, sendromun taninmasi 1952 ,17if etkisinin de olmasi nedeniyle midazolami

yllinda Gibbs tarafindan WS'na 6zgit EEG bulgu- o ettik. Tiyopentali de antikonviilzan 6zel-

larinin (hipsaritmi) bildiriimesiyle olmyur. Infan- ;i 4en dolayi indiiksiyonda kullandik. Pediyatrik
til spazm, mental retardasyon ve hipsaritmi triadi, 5egtezide yaygin olarak kullanilan bir anestezik
WS olafak bilinir. Nobetler“ger)elhkle” lf)(!(udan olan sevofluran inhalasyon induksiyonunda hiper-
hemen once veya uyanma sg_recmde goruldr. BazeQ/entilasyonla EEG’de epileptiform dalgalar yapa-
uyurken de nobet gozlenebilir ancak bu oldukga . Ancak Nieminen ve ark. end-tidal %2
nadirdir. WS'nda alita yatan nedenler; genetik send sevofluran konsantrasyonunda EEG dalgalarinda

rolznlari( malf(r)]rmasyq.ril sgndlrom!a][l,k 'h|p<|)kS|k- herhangi bir patoloji tespit etmegtérdir.® Bu ne-
ISkem veya%' emorajik neaenier, '_n EKSIyoniar Ve janje biz de anestezi idamesinde sevoflurani tercih
travma olabilir. Prenatal nedenlerin %10-30'unu

Tarti sma

tuberoskleroz olgturur. Tuberoskleroz kardiyak ettik.

tumorler ve bobrek timorlerini iceren bir sendrom

olmasi nedeniyle anestezik agidan da 6nemlidir. Sonug

Bu nedenle WS tanisi algnbir hastanin preo- WS'nda anestezi uygulamasinda midazolam

peratif deerlendiriimesinde altta yatan nedenler ile premedikasyondan sonra tiyopental induksiyo-
cok iyi aragtiriimalidir. WS’nun medikal tedavisin- nunun uygun bir secim olabilegiai distinmekte-

de lamotrijin, topiramat, zonisamid, valproik asit, yiz. Anestezi idamesinde ise oksijen + azotprotok-
vigabatrin, piridoksin, benzodiyazepinler, predni- sit ve end-tidal konsantrasyonu %2’yi gegmeyecek
zon ve ACTH kullanilir. Vigabatrin gm Avrupa  sekilde sevofluran kullaniimasi yeterli ve glvenli
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olabilir. Anestezistin 6nce dikkatli bir preopefati 3.

degserlendirme yapmasi, peroperatif dénemde ye-
terli bir anestezi derinti ve analjezi sglamasi ve
cerrahi boyunca hastanin konvulziyogigeni du-
strecek hipoksi, hipokarbi gibi durumlardan uzak

tutmasi iyi bir anestezi yonetimi @ayacaktir. 5.
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