
illiams sendromu 20 000-50 000 canlı doğumda bir görülen ve
otozomal dominant geçiş gösteren genetik bir hastalıktır.1 Sen-
drom ilk olarak 1961 yılında supravalvüler aort stenozu, men-
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Williams Sendromlu Bir Hastada
Anestezik Yaklaşım

ÖÖZZEETT  Wil li ams sen dro mu (WS), di ğer bir de yiş le Wil li ams-Be u ren sen dro mu, has ta lı ğı ilk kez
1961 yı lın da ta rif eden bu he kim le rin ad la rıy la anı lan, na dir gö rü len kon je ni tal bir has ta lık tır. Bu
ol gu su nu mun da amaç WS'lu bir has ta da ki anes te zik yak la şı mı açık la mak tır. Has ta ope ras yon dan
ya rım sa at ön ce 0.5 mg/kg in tra na zal Mi da zo lam ile pre me di ke edil di. EKG, SpO2, non in va ziv kan
ba sın cı ve ET CO2 mo ni to ri zas yo nu ya pıl dı. Anes te zi in dük si yo nun da pro po fol, fen tanyl ve ro kü -
ron yum bro mür, ida me de pro po fol in füz yo nu, O2-N2O ka rı şı mı kul la nıl dı. Tra ke al en tü bas yon da
her han gi bir güç lük ya şan ma dı. İş lem sı ra sın da her han gi bir komp li kas yon ol ma dı ve anes te zi ba -
şa rı ile son lan dı rı lıp has ta uyan dı rıl dı. Mul ti sis te mik prob lem le ri olan bu ol gu lar da ge nel anes te zi
ön ce si EKO’ yu da içe ren bir kar di yo lo jik de ğer len dir me ge rek li dir. Bra di kar di, hi po tan si yon ve
kar di yak ar rest en sık gö rü len semp tom lar dır. WS'lu has ta lar da ge niş ağız, den tal ma lok lüz yon ve
mik rog nat ti ne de niy le mas ke ile ha va yo lu kon tro lü ve tra ke al in tu bas yon zor ola bi lir. Nö ro mus -
ku ler blo ker ajan lar tit re edi le rek ve nö ro müs kü ler mo ni to ri zas yon (TOF) eş li ğin de kul la nıl ma lı -
dır. WS'u ile ma lign hi per ter mi ara sın da iliş ki ku ran di rekt ka nıt lar ol ma sa da ge nel anes te zi
sı ra sın da ma lign hi per ter mi ge liş me ola sı lı ğı nı be lir ten ya yın lar mev cut tur. 

AAnnaahh  ttaarr  KKee  llii  mmee  lleerr:: Wil li ams sen dro mu; anes te zi 

AABBSSTTRRAACCTT  Williams syndrome (WS), in other words Williams-Beuren syndrome, is a rare and
congenital disease which is named with those doctors who described this disease in 1961 for the first
time. In this case report, we aimed to present the anesthetic management of a patient with WS.
Patient was premedicated with 0.5 mg/kg intranasal midazolam half an hour before the operation.
Intraoperative monitoring included pulse oximetry (SpO2), noninvasive blood pressure monitoring,
ECG and endtidal carbon dioxide. Anesthesia induced with propofol, fentanyl and rocuronium and
maintenance consisted of propofol infusion and O2/N2O mixture. There was not any difficulty with
the tracheal intubation. There was no complication during the procedure and the anesthesia was
completed successfully. All children with WS should have a thorough cardiac evaluation includes
echocardiography because of the multisystemic problems. Bradycardia, hypotension and cardiac
arrest are the most common seen symptoms. These patients may present diffucult mask ventilation
and tracheal intubation during anesthetic care because of wide mouth, dental malocclusion and
micrognattia. Neuromusculer blocker agents have to be titrated using train of four monitor.
Although no direct evidence of a correlation between malign hyperthermia and WS, previous
studies have reported the possibility of malign hyperthermia developing during general anesthesia.  
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tal re tar das yon ve dis mor fik yüz özel lik le ri olan
bir grup ço cuk has ta da Wil li ams ve ark. ta ra fın dan
ta nım lan mış tır.2 He men ar dın dan Be u ren ve ark.,3

Wil li ams ve ark.dan ba ğım sız ola rak den tal ano-
ma li le rin ve pe ri fe rik pul mo ner ar te ri yel ste no zun
gö rül dü ğü nü de be lir te rek sen dro mu ye ni den ta-
nım la mış lar dır. 

Sen drom 7. kro mo zo mun uzun ko lun da ki bir
de les yon so nu cu or ta ya çı kar ve et ki le nen alan
elas tin sen te zin den so rum lu olan elas tin ge ni ni içe-
rir.4,5

Wil li ams sen dro mu kar di yo vas kü ler anor mal -
lik ler, el fin yüz, men tal re tar das yon ve hi per kal se -
mi den olu şan bir tet ra lo ji ye sa hip tir. Dü şük do ğum
ağır lı ğı ve ge liş me ge ri li ği te mel bul gu lar dan dır.
Has ta la rın ze ka dü ze yi dü şük ol mak la bir lik te bu
has ta la rın dil, mü zik ve sos yal ye ti le ri ge liş miş tir.
Has ta lar da ki ti pik yüz gö rü nü mü nü (‘Elf’ pe ri ben-
ze ri) mik ro se fa li, ge niş alın, ba sık bu run kö kü, kı -
sa pal peb ral kı rı şık lık lar, alt du da ğın be lir gin
gö rün dü ğü ge niş bir ağız, mik rog nat ti, par si yel
ano don ti, pe ri or bi tal dol gun luk ve epi kan tal kat-
lan tı lar oluş tu rur.6

Has ta la rın bü yük kıs mın da kar di yo vas kü ler
ano ma li ler gö rü lür. En sık rast la nan kar di yo vas kü -
ler de fekt sık lık la cer ra hi te da vi de ge rek ti ren sup-
ra val vü ler aort dar lı ğı dır.7 Pul mo ner ar ter dar lı ğı,
aort ko ark tas yo nu, re nal ar ter ste no zu, ASD, VSD
ve sis te mik hi per tan si yon eş lik ede bi len di ğer kar-
di yo vas kü ler komp li kas yon lar dan dır.8 Elas tin, ar-
te ri yel du var da ki elas tik ya pı nın önem li bir
kom po nen ti ol du ğun dan tüm sis tem ler de her han -
gi bir ar ter de da ral ma gö rü le bi lir.

İdi yo pa tik in fan til hi per kal se mi ir ri ta bi li te,
kus ma, kons ti pas yon ve kas kramp la rı na ne den
ola bi lir.8 Semp to ma tik hi per kal se mi ge nel lik le za -
man için de or ta dan kay bol sa da kal si yum ve D vi-
ta mi ni me ta bo liz ma sı na ait anor mal lik ler ile
hi per kal si ü ri ye se kon der nef ro kal si no zis has ta la -
rın ha yat la rı bo yun ca kar şı la şa bi le ce ği so run lar -
dan dır.

Kog ni tif-mo tor fonk si yon lar da bo zuk luk ve
ko nuş ma da ge cik me has ta la rın %75’in de or ta ya çı -
kar ve men tal re tar das yon la bir lik te sık gö rü len ge-
li şim sel prob lem ler den dir.9 Uy ku prob lem le ri,

dik kat ek sik li ği ve hi pe rak ti vi te bo zuk lu ğu ve ank-
si ye te gö rü le bi lir.10

Ezot ro pi, hi pe ro pi gi bi okü ler prob lem ler; kro-
nik oti tis me di a ve obs trük tif uy ku ap ne si gi bi odi-
tu ar prob lem ler; ma lok lüz yon ve mik ro don ti gi bi
den tal prob lem ler; enü re zis ve tek rar la yı cı id rar
yo lu en fek si yo nu gi bi üri ner prob lem ler; bes len me
güç lü ğü, kons ti pas yon, ko lon di ver ti kü lü ve rek tal
pro lap sus gi bi gas tro in tes ti nal prob lem ler; ki foz,
lor doz, ek lem kon trak tü rü ve hi per mo bi li te si gi bi
kas-is ke let prob lem le ri; hi pot ro i di, obe zi te ve di a -
be tes in si pi tus gi bi en dok ri no lo jik prob lem ler Wil-
li ams sen drom lu has ta lar da kli ni ğe eş lik ede bi len
di ğer semp tom ve komp li kas yon lar dan dır.6
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2 yaş, 10 kg, er kek cin si yet te olan has ta 2005 yı lı
Ka sım ayın da 33 ya şın da ki an ne nin 4. ge be li ğin den
38. ge be lik haf ta sın da se zer yan ile ikiz ge be lik ola-
rak, 2700 gr doğ muş. Dü şük do ğum ağır lı ğı dı şın da
ek so ru nu ol ma yan has ta nın post na tal dö nem de sa-
rı lı ğı ol muş.

Has ta nın 3 kez (15 gün lük, 2-3 ay lık) ateş, ök-
sü rük, hı rıl tı lı so lu num şika yet le ri ol muş ve bron-
kop nö mo ni ta nı sı ile te da vi ve ril miş. Ba kı lan
öse fa gus-mi de-du o de num gra fi si, id rar kan ami no -
a sit le ri, Tan dem MS ve ter tes ti so nuç la rı nor mal
gel miş. Ya pı lan EKO’ da PDA sap tan mış. Hi po to nik
in fant ne de niy le pe di yat rik nö ro lo ji bö lü mü nün ta-
ki bin de olan has ta nın BT ve MRI in ce le me so nu cu
nor mal sı nır lar da ra por edil miş. Nö bet öy kü sü ol-
ma yan has ta da san tral hi po to ni dü şü nül müş. Pe di -
yat rik im mü no lo ji ta ra fın dan de ğer len di ri len
has ta da im mün yet mez lik dü şü nül me miş. 

27/04/2006 ta ri hin de tek rar la yan ak ci ğer en-
fek si yo nu ne de niy le HÜTF pe di yat rik gö ğüs has ta -
lık la rı bö lü mü ne sevk edi len has ta ya 04/05/2006
ta ri hin de bron kos ko pi ya pıl mış. Sağ ana bronş ta
vas kü la ri te ar tı şı sap tan mış. 08/05/2006 ta ri hin de
ya pı lan Den ver II tes ti anor mal bu lun muş ve ses le -
re kar şı tep ki ver me di ği göz len miş. İlk kez 1967 yı-
lın da Fran ken burg ve Dodds ta ra fın dan ya yın la nan
Den ver tes ti, 1990 yı lın da ay nı araş tır ma cı lar ta ra -
fın dan tek rar göz den ge çi ril miş ve özel lik le dil ala-
nın da ye ni mad de ler ve fark lı pu an la ma sis te mi nin



ek len me si ile bir lik te Den ver II adı ile ye ni den ya-
yın lan mış tır. Bu test sağ lık lı gö rü nüm de ki ço cuk -
lar da ola sı ge li şim sel so run la rın sap tan ma sı
ama cıy la kul la nı lır. Ay rı ca risk li be bek le rin (Ör ne-
ğin do ğum ön ce si so run lar, dü şük do ğum ağır lık lı
ya  da er ken doğ muş be bek ler, ço ğul ge be lik ler gi -
bi) iz le min de kul la nı la bil me si açı sın dan de ğer li dir. 

Ba sık bu run kö kü, epi kan tal kat lan tı lar ve ka -
lın du dak la rı olan has ta eş lik eden PDA ve hi per -
kal se mi ne de niy le 15/05/2006 ta ri hin de tıb bi
ge ne tik bö lü mü ne da nı şıl mış. Ya pı lan FISH (flö re -
san in si tu hib ri di zas yon) tes ti nin po zi tif so nuç ver-
me si ile has ta Wil li ams sen drom ta nı sı al mış. 

Tek rar la yan hı rıl tı lı so lu num, ök sü rük ve mo-
rar ma şika yet le ri olan has ta 31/10/2006 ta ri hin de
KBB bö lü mü ne gön de ril miş. Ya pı lan de ğer len dir -
me de ade no id hi per tro fi si, kro nik ton sil lit ve OSAS
ta nı la rı kon muş ve ton sil lek to mi/ade no i dek to mi
pla nı ya pıl mış.

12/12/2007 ta ri hin de ope ras yon dan ya rım sa -
at ön ce 0,5 mg/kg in tra na zal Mi da zo lam ile pre me -
di ke edi len has ta ope ras yon oda sı na alın dı.
Anes te zi in dük si yo nun da pro po fol (Po fol) ve fen-
tanyl, ida me de ise pro po fol in füz yo nu, %50-50 
O2-N2O ka rı şı mı kul la nıl dı. Kas gev şek li ği 0,1
mg/kg dü şük doz ro kü ron yum bro mür (Es me ron)
ile sağ lan dı. Tra ke al in tu bas yon da her han gi bir
güç lük ya şan ma dı. Ope ras yon sü re sin ce (30 da ki -
ka) EKG (ST ana li zi ile bir lik te), SpO2, kan ba sın cı,
ısı ve ET CO2 mo ni tö ri zas yo nu sağ lan dı. İş lem sı ra -
sın da her han gi bir komp li kas yon ol ma dı ve anes te -
zi ba şa rı ile son lan dı rı lıp has ta uyan dı rıl dı. 

TAR TIŞ MA

Wil li ams sen drom lu has ta lar da ki mul ti sis te mik tu-
tu lum anes te zi ida me sin de çe şit li güç lük le ri de be-
ra be rin de ge ti rir.

Pre o pe ra tif dö nem de in ce len me si ge re ken
baş lı ca sis tem ler den bi ri si kar di yo vas kü ler sis tem -
dir. Wil li ams sen drom lu has ta lar da il ki 1961 yı lın -
da ol mak üze re gü nü mü ze ka dar çe şit li ani ölüm
va ka la rı ra por edil miş tir.11 Ani ölüm va ka la rı nın
ço ğu myo kar di yal in fark tla iliş ki li bu lun muş tur.12

Bird ve ark.11 ise ana liz et tik le ri 19 ol gu da bra di -
kar di ve hi po tan si yo nun en sık semp tom lar ve kar-

di yak ar res tin en sık komp li kas yon ol du ğu nu ra por
et miş ler ve myo kar di yal is ke mi bul gu la rı olan ya
da bi la te ral (bi ven tri kü ler) çı kış yo lu dar lı ğı olan
has ta la rın yük sek risk li grup ta de ğer len di ril me si
ge rek ti ği ni be lirt miş ler dir. Bu ne den le Wil li ams
sen drom lu has ta lar da ge nel anes te zi ge rek ti ren
her han gi bir cer ra hi ön ce si EKO’ yu da içe ren bir
kar di yo lo jik de ğer len dir me ge rek li dir ve bu de ğer -
len dir me mor bi di te ve mor ta li te yi azal ta bi lir. Ho-
ro witz ve ark.12 bu pre o pe ra tif de ğer len dir me nin
ko ro ner an ji yog ra fi yi de içer me si ge rek ti ği ni öner-
miş ler dir.

Wil li ams sen drom lu has ta lar da in dük si yon
aşa ma sın da ge niş ağız, den tal ma lok lüz yon ve mik-
rog nat ti ne de niy le mas ke ile ha va yo lu kon tro lü ve
tra ke al in tu bas yon zor ola bi lir. Bu ol gu da ha va yo -
lu kon tro lü ve in tu bas yon da her han gi bir zor luk
ya şa ma dık.

Has ta la rın ço ğun da ek lem kon trak tü rü ve kas
güç süz lü ğü nü de içe ren kas-is ke let sis te mi tu tu lu -
mu göz le nir. Ya pı lan in ce le me ler de kas lar da li pid
de po lan ma la rı ve kas li fi bo yut la rın da art mış de-
ğiş ken lik sap tan mış tır.13 Duc hen ne mus ku ler dis-
tro fi gi bi ben zer bi yop si bul gu la rı na sa hip di ğer
has ta lık lar da ki nö ro mus ku ler blo ker ajan la ra kar şı
or ta ya çı kan de ğiş ken ya nıt du ru mu Wil li ams sen-
dro mun da da göz le ne bi lir.14 Bu ne den le nö ro mus -
ku ler blo ker ajan lar tit re edi le rek ve nö ro müs kü ler
mo ni to ri zas yon (TOF) eş li ğin de kul la nıl ma lı dır.

Wil li ams sen dro mu ile ma lign hi per ter mi ara-
sın da iliş ki ku ran di rekt ka nıt lar ol ma sa da ge nel
anes te zi sı ra sın da ma lign hi per ter mi ge liş me ola sı -
lı ğı nı be lir ten ya yın lar mev cut tur.15,16 Wil li ams
sen dro mun da et ki le nen ge ne tik alan ay nı za man da
ma lign hi per ter mi pa to ge ne zin de de so rum lu dur.16

Pa tel ve Har ri son17 ha lo tan ve sük sa me ton yum kul-
la nı lan Wil li ams sen drom lu bir has ta da mas se ter
spaz mı ge liş ti ği ni ra por et miş ler dir. Bu da ma lign
hi per ter mi ge liş me ris ki ni gös te ren işa ret ler den bi-
ri si dir. Biz bu ol gu da anes te zi ida me sin de pro po fol
in füz yo nu kul lan dık ve pe ri o pe ra tif ve pos to pe ra -
tif dö nem de her han gi bir prob lem ya şa ma dık.

Ge nel anes te zi al tın da cer ra hi iş lem plan la nan
bü tün Wil li ams sen drom lu has ta lar pre o pe ra tif dö-
nem de eş lik eden anor mal lik ler açı sın dan ay rın tı lı
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ola rak de ğer len di ril me li ve ge rek li bö lüm le re kon-
sül te edil me li dir. Pe ri o pe ra tif dö nem de ki ani kar-
di yak ölüm ra por la rı doğ rul tu sun da pre o pe ra tif
de ğer len dir me ilk ola rak kar di yo vas kü ler sis tem
üze ri ne ol ma lı dır. Elek tro kar di yog ra fi ve eko kar -
di yog ra fi yi içe ren non in va ziv de ğer len dir me pek
çok has ta için ye ter li ol sa da myo kar di yal is ke mi yi
dü şün dü ren semp tom var lı ğın da in va ziv test ler de

ge rek li ola bi lir. Anes te zi üze ri ne et ki ede cek en-
dok rin, re nal, kas-is ke let ve san tral si nir sis te mi ile
il gi li or gan dis fonk si yon var lı ğı araş tı rıl ma lı dır. El -
de edi le cek bul gu la ra gö re anes te zi pla nı oluş tu rul -
ma lı ve pos to pe ra tif ba kım ve ril me li dir. Bu ol gu
su nu mu ile Wil li ams sen dro mu ge nel hat la rı ile
tar tı şı la rak anes te zi uy gu la ma sın da dik kat edil me -
si ge re ken nok ta lar vur gu lan mış tır.
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