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Sturge-Weber sendromlu dört olguda glokom 
muayenesi için anestezik yaklaşım: Olgu sunumu

Anaesthetic approach to four cases with Sturge-Weber 
syndrome undergoing glaucoma examination: Case report
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ÖZET

Sturge-Weber sendromu (SWS) ender görülen nörokutanöz bir hastalıktır. SWS’lu 
çocuk hastalarda glokom sık görülmektedir. Bu hastalarda glokom ameliyatı ve göz 
muayenesi için sık aralıklarla genel anestezi uygulanmaktadır. Bu olgu sunumunda 
SWS olan glokomlu dört hastada preoperatif değerlendirme ve anestezi yönetimi tar-
tışıldı.
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ABSTRACT

Sturge-Weber syndrome (SWS) is a rare neurocutaneous syndrome. Glaucoma is 
often seen in children with SWS. General anaesthesia is administered frequently to 
the patients who are undergoing glaucoma surgery and eye examination. In this case 
report preoperative evaluation and management of anesthesia were discussed in four 
patients with SWS and glaucoma.
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 gİrİş

 Sturge-Weber sendromu (SWS) deri, beyin ve göz 
lezyonları ile seyreden ve ender görülen nörokutanöz 
bir hastalıktır. Sturge 1879 yılında hastalığın ilk kli-
nik özelliklerini tanımlamış, 1929 yılında Weber int-
rakranyal kalsifikasyonları göstererek ensefalofasyal 
anjiomatozis adını vermiştir (1). Karakteristik özelliği 
yüzde görülen ve trigeminal sinir boyunca yayılan 
anjiomatöz malformasyon (port-wine lekesi) ve aynı 
taraftaki serebral hemisferde görülen benzer damar-
sal anomalilerdir. Hemanjiomalara bağlı beyinde 
iskemi oluşur ve hastalarda konvülsiyon, hemipleji, 
hemiserebral atrofi ve mental retardasyon görülür (2). 
Anjiomalar; gövdede, ekstremitelerde, ağız içinde ve 
hava yolunda (burun, damak, dil, larenks, trakea) 
bulunabilir. Gözde glokom, retina damarlarında varis, 

optik atrofi gibi anomaliler sık olarak görülür. Septal 
defekt, kalp kapak stenozu, büyük damarların trans-
pozisyonu gibi kardiyak sorunlar da sendroma eşlik 
eder.
 Bu makalede ailelerinden yazılı onam alınan 
SWS’lu dört olgu nedeniyle, preoperatif değerlendir-
me ve anestezi yönetimi tartışıldı. 

 Olgular 

 Yaşları 12, 6, 6.5 ve 3 olan dört erkek hasta glo-
kom nedeniyle göz kliniğimizde takip edilmekteydi-
ler. On iki yaşındaki hasta sekiz kez, 6 yaşındaki 
hasta üç kez, 6,5 yaşındaki hasta iki kez ve 3 yaşın-
daki hasta dört kez daha önce genel anestezi almıştı. 
Her dört hastanın yüzünde port-wine lekeleri mev-
cuttu. On iki yaşındaki hasta motor mental retardas-
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yon ve epileptik ataklar nedeniyle tedavi görmektey-
di. İntra-kraniyal lezyon nedeniyle daha önce ameli-
yat olan hastaya göz kliniğinde dört kez siklofotoko-
agülasyon ve dört kez de genel anestezi altında göz 
muayenesi yapılmıştı. Altı ve 6,5 yaşındaki iki hasta-
da SWS’a eşlik eden bir hastalık yoktu, 6 yaşındaki 
hastaya bir kez siklofotokoagülasyon ve iki kez genel 
anestezi altında göz muayenesi, 6,5 yaşındaki hasta-
ya da iki kez genel anestezi altında göz muayenesi 
yapılmıştı. Üç yaşındaki hastada epilepsi ile kas gücü 
kaybı Sturge-Weber hastalığına eşlik ediyor ve antie-
pileptik tedavi alıyordu. Bu hastaya bir kez trabekü-
lotomi ve iki kez genel anestezi altında göz muayene-
si yapılmıştı. 
 Glokom nedeniyle genel anestezi altında göz 
muayenesi ve göz içi basıncı ölçümü için her dört 
hastaya da herhangi bir premedikasyon yapılmadı. 
Ameliyathaneye alınan hastalara EKG, puls oksimet-
re (SpO2) ve non-invaziv kan basıncı monitörizasyo-
nu yapıldı. %80 oksijen-hava karışımı içinde %6-8 
sevofluran ile maske indüksiyonu sonrası el üzerin-
den 22 G İV kanül ile damar yolu açıldı ve sevofluran 
konsantrasyonu %2-3’e kadar azaltıldı. Hastalar %40 
oksijen-hava karışımı içinde %2-3 sevofluran ile 
maskeyle manuel olarak ventile edildiler. Göz mua-
yenesi her dört hastada da yaklaşık olarak 15 dk. 
sürdü. Muayene sonunda sevofluran kesildi ve %80 
oksijen-hava karışımı ile ventile edildiler. İşlem kısa 
sürdüğü için hastalar entübe edilmediler ve laringeal 
maske (LMA) gereksinimi de olmadı. İşlem sırasında 
hastalara opioid ve nöromusküler bloker ilaç uygu-
lanmadı. Genel anestezi altında muayene sırasında 
hastalarda hemodinamik değişiklik ve oksijen satu-
rasyonunda azalma görülmedi. Hastaların maske ile 
ventilasyonu rahat olmasına rağmen, entübasyon ola-
sılığı düşünülerek değişik boy ve ebatlarda laringos-
kop, endotrakeal tüp, stile, airway ve LMA hazır 
bulunduruldu. Yeterli spontan solunumu olan ve 
bilinci açılan hastalar işlem sonrası sorunsuz olarak 
derlenme ünitesine alındılar, 30 dk. izlendikten sonra 
servise gönderildiler.

 tartışma 

 Glokom SWS’da gözü tehdit eden bir komplikas-
yondur. Artmış episkleral venöz basınca bağlı aköz 
humör akımında bozulma ve intra-oküler basınçta 
artış olur (3). Dört hastamızda da glokom mevcuttu ve 
bu yüzden 2-8 kez genel anestezi altında göz muaye-
nesi ve göz içi basıncı ölçümü ile siklofotokoagülas-
yon ve trabekülotomi ameliyatı olmuşlardı.
 SWS’lu hastalarda en tanınan klinik özellik yüzde 
hemanjiom (port-wine lekesi) olmasıdır ve %70 has-
talarda bu leke görülmektedir (4). Port-wine lekesi 
olan hastalarda glokom sık görülmektedir. Her dört 
hastamızın yüzlerinin sol tarafında port-wine lekesi 
bulunmaktaydı. 
 SWS’lu hastalar yandaş hastalıklar açısından pre-
operatif vizitte dikkatli değerlendirilmelidirler. 
Hastalarımızda kardiyak anomali yoktu. On iki yaşın-
daki hastada ise hem epilepsi hem de mental retardas-
yon mevcuttu. Üç yaşındaki hastada ise epilepsi ile 
birlikte kas gücü kaybı vardı ve her iki hasta antiepi-
leptik ilaç kullanıyordu. 
 Hava yollarında anjiomların görülmesinden dola-
yı maske ile ventilasyon, laringoskopi ve entübasyon 
dikkatli yapılmalıdır çünkü bu damarsal lezyonların 
rüptürüne bağlı kanama görülebilir. Hastalarımızda 
maske ile ventilasyon sırasında kanama görülmedi. 
Işık ve ark. (5) çalışmasında, SWS tanılı, glokom 
nedeniyle genel anestezi altında operasyon geçiren 
hastayı entübe ettiklerini bildirmişlerdir. Toğal ve 
ark. (6) sol frontoparietal osteomyelit ve cilt defekti 
nedeniyle ameliyat edilen dört yaşındaki SWS tanılı 
hastaya genel anestezi uygulamışlar, entübe etmişler 
ve ameliyat sonunda sorunsuz uyandırarak servise 
yollamışlardır. Hastalarımız entübe edilmedi fakat 
maske ile ventile edildiler, işlem sonunda her dört 
hasta da sorunsuz olarak uyandırıldı ve servise yol-
landı.
 Bu hastalarda zor entübasyon görülebildiği için 
zor hava yolu araç ve gereçleri hazır bulundurulmalı-
dır. Entübasyon tüpleri yumuşak olmalı, içine stile 
konulmamalı ve kayganlaştırıcı jel sürülmüş olarak 
hazırlanmalıdır. Trakeo-bronşial aspirasyon dikkatli 
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yapılmalı, göz içi ve kafa içi basıncı arttırıcı ketamin 
gibi ilaçlardan ve manevralardan kaçınılmalıdır.
 Sonuç olarak, SWS’lu hastalarda, epilepsiyi tetik-
leyecek anestezik ajanlardan kaçınılmalı ve kısa 
etkili nöromusküler blokerler kullanılmalıdır. 
İntraoküler ve intrakranyal basıncı arttıracak olaylar 
ve ilaçlardan kaçınarak, hava yolunu koruyacak ve 
anjiomatöz lezyonları travmatize etmeyecek bir anes-
tezi yönetimi planlanmalıdır.
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