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6z
Prader Willi Sendromlu Hastada Genel Anestezi Altinda Dis
Tedavisi: Olgu Sunumu

Prader-Willi Sendromu (PWS), karakteristik yuz gorunumu, gelisim
geriligi, kisa boy, klguk el ve ayaklar, infantil hipotoni, anormal
cinsel olgunlasma ile hipogonadizm, mental retardasyon ve
davranis bozukluklari ile karakterize nadir gérulen bir sendromdur.
Hiperfajinin tetikledigi yUksek ¢lrlk riski olan PWS’ i hastalarin,
kiclik ¢ene yapisi ve iletisim kurmay engelleyen mental
problemleri nedeniyle klinik sartlarda lokal anestezi altinda dis
tedavi uygulamalarinin ciddi zorluklar igerdigi rapor edilmektedir.
PWS’li olgularda hipotoni, kiglik cene yapisi ve kisith boyun
hareketliligi, genel anestezi sirasinda havayolu yénetiminde ciddi
zorluklara neden oldugu bilindiginden bu hastalarda en kotu’
senaryoya goére hazirliklarin yapilmasi ve hastanin operasyon
sirasinda yakin takip altinda tutulmasi gerekmektedir. Bu olgu
sunumunda; genel anestezi ile dental tedavi uygulanan PWS’ |i bir
hasta ve alinmasi gereken dnlemler sunulmustur.
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ABSTRACT

Dental Treatment Under General Anesthesia In A Patient With
Prader Willi Syndrome: A Case Report

Prader-Willi Syndrome (PWS) is a rare syndrome characterized
by characteristic facial appearance, developmental delay, short
stature, small hands and feet, infantile hypotonia, hypogonadism
with abnormal sexual maturation, mental retardation and
behavioral disorders. Presence of hyperphagia increase the
caries risk of PWS. It has been reported that dental treatment
under local anesthesia in clinical conditions poses serious
difficulties in patients with PWS due to their small jaw structure
and mental problems that limit communication. The presence of
hypotonia, small jaw structure and limited neck mobility in cases
with PWS cause serious difficulties in airway management during
general anesthesia, thus the patients should be prepared for the
worst-case scenario and be followed closely during operation. In
this case report; a child with PWS who had dental treatments
under general anesthesia and taken precautions are presented.
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GiRiS

Prader-Willi Sendromu (PWS), ilk olarak 1956 yilinda
Andrea Prader, Heinrich Willi ve Alexis Labhart
tarafindan tanimlanan, 1/10.000-1/30.000 insidansiyla
ortaya cikan', 15 nolu kromozomun proksimal uzun
kolunda meydana gelen (15q 11-13) hasarla karakterize
nadir gérilen konjenital, multisistemik bir gelisim
bozuklugudur.2  Tani, klinik belirtler ve bunlari
dogrulamak icin yapilan genetik testler ile koyulabilir.3
Bu klinik belirtiler; gelisim geriligi, kisa boy, kiguk el ve
ayaklar, hiperfaji, infantil hipotoni, anormal cinsel
olgunlasma ile hipogonadizm, mental retardasyon ve
davranis bozukluklari seklinde gdértlmektedir. Tipik yuz
Ozellikleri ise; belirgin alin, badem sekilli gézler, asagi
dénlk agiz, dar ylz, ince Ust dudak ve mikrognatidir.*

Hipotoni, PWS’ |i hastalarda yasamlarinin ilk yilinda
g6rilmeye baslanan ve vakalarin blylk ¢ogunlugunda
beslenme sorunlarina yol acan bir 6zelliktir.5 Hipotoniye
bagli yumusak diyetle beslenme aligkanhgi, hiperfaji
kaynakli sik yemek yeme iste@i, dusik tikirik akis hizi
ve viskdz  tOkarik  varli@i  sonucu  minede
demineralizasyonlar olusur.5” Ayni zamanda dilde epitel
degisiklikleri, dislerde deformasyonlar, hipoplastik mine,
periodontal  problemler, rampant clrikler ve
kandidiyazis varligi da tabloya eslik edebilir. Tim bu

etkenler hastanin ¢uruk riskini artinr. Ayrica bu
hastalarda ellerin kigik olusu da agiz-dis saghginin
saglanmasini ve idamesini zorlastiran bir faktér olarak
kabul edilir.® Bununla beraber PWS’ |i hastalarda
g6rilen duygusal bozukluklara bagh olarak oral
mukozay! Isirma egilimi, bruksizm ve dig asinmalari
ortaya cikabilir.® Bu nedenle, Prader-Willi
Sendromu’nda dis tedavisi multidisipliner bir bakis
acisiyla ele alinmal, dogru ve etkili bir yardimin
hedeflenmesi gerekmektedir.!® Literatlrde, PWS’ i
hastalarda, dis tedavisi icin ayakta tedavi hizmetlerine
iliskin raporlar mevcut olsa da®, bu hastalarda dental
tedaviler siklikla genel anestezi altinda yapilmaktadir.8"
Bu olgu sunumunun amaci yuksek ¢urik risk grubunda
bulunan bir PWS vakasinin genel anestezi (GA) altinda
dis tedavilerine yaklasimin degerlendiriimesidir.

Olgu Sunumu

Dis curikleri sikayetiyle Bezmialem Vakif Universitesi
Dis Hekimligi Fakultesi Pedodonti Anabilim Dali Klinigi’
ne basvuran saglikli bir ailenin 2 yil 4 aylik olan kiz
cocuklarinda PWS teghisi mevcuttur. Tibbi anamnez
bilgilerine gore 33 haftallk dogan bebek 38 gln
kuv6zde kalmistir. Buyime hormonu kullanan, 11,5 kg
agirhiginda, 84 cm boyundaki hastamizda kardiyak
problemler de tabloya eglik etmektedir.
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Genel fizik muayenesinde; hareket kisithlidi, hipotoni,
belirgin bir alin, asagr dénik agiz, kiigik el ve ayak
yapisi gozlemlendi (Sekil 1).

Sekil 1.

PWS olan bir ¢ocuk hastada karakteristik 6zellikler; a) Kiigiik el ve
fuziform parmaklar, b) Kii¢iik ayak, c) Belirgin alin ve asag1 doniik agiz
koselerine ait goriintiiler

Cocugun basini dik tutma, agzini agabilme ve iletisim
kurabilme becerisinin sinirli olmasi nedeniyle agiz igi
muayenesi, veli yardimiyla diz dize teknigi kullanilarak
gerceklestirildi. Yapillan agdiz ici muayenede; plak
varligi, hipotonik dil, mine demineralizasyonlari, derin
dentin ¢urUkleri ve agir madde kaybi olan digler tespit
edildi. Yasinin kicik olmasi ve hipotonik kas
fonksiyonlari nedeniyle radyolojik géruntuler alinamadi
ve dental tedavilerin genel anestezi altinda yapiimasi
planlandi. Ebeveynlere yapilmasi planlanan dis
tedavileri ve anestezi protokolu hakkinda bilgi verildi ve
yazill onam alindi. Anestezi dncesi dederlendirme igin
yapilan pre-operatif testler Tablo 1' de gosterilmistir.

Tablo 1.

Ameliyat Oncesi Kan Panelleri

Referans Deger Referans Deger Referans Deger Referans Deger Referans Deger

0,8-1,1 1.48 10-14 20.2 142-424 469 4,5-11 17,62 4-52

ASA Siniflamasi: ASA III; Aktivitesini sinirlayan, ancak gigstiz birakmayan hastalig (hipovolemi, latent kalp
yetmezligi, gecirilmis miyokard infarkttsu, ileri diabet, sinirli akciger fonksiyonu gibi) olan kisi.

Mallampati Skoru: Sinif II; Uvula ve yumusak damak goériltyor.

Bezmialem Vakif Universitesi Tip Fakultesi Hastanesi
Klinigi’ nde anestezi uzmani tarafindan gerceklestirilen
preoperatif muayenede, hastanin anestezik yaklasimi
degerlendirildi ve monitorizasyon ydntemleri belirlendi.
Buna goére ‘American Society of Anesthesiologists
(ASA)’ siniflandirmasi lll, hava yolu acikhidi éngorisi
ise ‘Mallampati sinif II’ olarak kaydedildi.

Cocuk kardiyoloji ile yapilan konsultasyonun cevabi,
‘Sol periferik pulmoner hafif belirgin olup kardiyak
hemodinamiyi etkilememektedir, Elektrokardiyografi
(EKG) normal sinus ritminde ve kardiyak agidan
sakinca yoktur.” seklindedir. Hematolojik test
sonuglarinin  deg@erlendiriimesi icin yapilan Gocuk
Hematoloji konsulltasyonu sonucuna gbére ise,
‘Hematolojik degerlerin dis tedavisi igin bir engel teskil
etmedigi’ 6ngo6ruldid. Covid pandemi &nlemleri
dogrultusunda, ameliyattan 6nceki son 24 saat
icerisinde negatif Polimeraz Zincir Reaksiyonu (PCR)
Covid testi sonucu alindi ve 6 saatlik acglik suresini
takiben genel anestezi altinda dental tedavilerin

yapilmasi icin ameliyathaneye alinacak olan cocuk
hastaya islemlerden 15 dakika énce premedikasyon
icin midazolam (Dormicum, La Roche Ltd., isvigre) oral
yolla (0.5 mg/kg) uygulandi.

Standart anestezi monitdrizasyonu icin non-invaziv kan
basinci, elektrokardiyogram ve periferik nabiz
oksimetresi kullanildi. 24 gauge kateter kullanilarak
intraven6z yol acildi ve %0.09 NaCl infizyonu
uygulandi. 5 dakikalik stabilizasyondan sonra hastanin
nabzi, sistolik/diyastolik arter basinci ve ortalama arter
basinci bazal hayati degerleri olarak kaydedildi.
indiksiyondan énce 6 L/dk %100 oksijen
preoksijenasyon saglandi. Preoksijenasyonu takiben
intraven6z yoldan 1 mcg/kg fentanil ve 3.5 mg/kg
propofol uygulandi. Kirpik refleksi kaybolduktan sonra
hasta hava yolu maskesi solunum Unitesi ile ventile
edildi ve 0.6 mg/kg rekironyum bromdr verildi.
Hastaya, 4.5 numara spiralli endotrakeal tip
kullanilarak  nazotrakeal entUbasyon uygulandi.
Anestezi idamesi igin %50 hava/oksijen ve sevofloran
(%2.5-3) kullanildi.

Dental iglemlere baslamadan 6nce agiz boslugunda
antisepsi saglamak icin %10’ luk povidon iyot ¢ozeltisi
intraoral olarak uygulandi. Plak temizligi icin kil firca ve
detertraj pati (Qartz Paste, ABD) ile profilaksi yapildi
(Sekil 2).

a) b) )

Sekil 2.

Baslangi¢ ag1z i¢i fotograflari; a) onden goriiniim, b) iist ¢ene ve c) alt
cene

Dinya Saglik Orgiti’ nin ‘International Organization
for Standardization (ISO)’ Siniflandirmasina gore
numaralandirilan 51, 52, 54, 61, 62, 64, 71, 72, 74, 81,
82, 84 numaral sit diglerindeki curlkler (Sekil 2) igin
yapilan tedaviler tablo 2’ de 6zetlenmis ve sekil 3’ te
gosterilmistir. Lokal anestezi (Maxicaine fort; (artikain
hidrokloriir+epinefrin bitartarat), VEM ILAC San. ve Tic.
A.S., Turkiye) esliginde gerceklestirilen dis
cekimlerinden sonra steril gaz tamponlar ile hemostaz
saglandi. Hasta ekstibe edilmeden 6nce postoperatif
agn kontrolu icin 10 mg/kg intravendz parasetamol
(Parol Flakon, MEFAR ILAC San., Tirkiye) uygulandi.
Ekstibasyonu takiben hasta derlenme odasinda
g6zleme alindi. Servise gegisini takiben 4 saat sonra
sivi rejime gecildi ve ardindan hasta taburcu edildi.
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Tablo 2.
Uygulanan Dis Tedavileri

52, 62, 72, 82 74 54, 64, 84

51, 61,71, 81 75, 85

Sekil 3.

Dental tedaviler sonrasi ag1z i¢i fotograflari; a) onden goriiniim, b) alt sag
kadran ve c) alt sol kadran

TARTISMA

Ozel bakim ihtiyaci olan, agiz ve dis bakimini kendisi
saglayamayan bireyler yuksek clrik riski tagirlar ve bu
hastalarda var olan yuksek curdk aktivitesi, siklikla
sepsisin 6nde gelen kaynagi olarak belgelenmigtir.™
Sunulan olguda hastamiz 2 yil 4 aylk olup, agiz
icerisinde 12 adet curik sut disi ve bunlarin sebep
oldugu odontojen enfeksiyon kaynakli apseler
mevcuttur. Bu durum hastanin, siddetli ECC tanimina
uygunlugunu ve cok yiUksek ¢lirlk riskine sahip hasta
kategorisine girdigini gdstermektedir. Ayrica bu ¢lrUkler
ile mevcut kalp hastaliyi nedeniyle enfektif endokardit
(EE) agisindan da buytk bir risk altinda oldugu kabul
edilmektedir. Bu durum, dogal veya protetik kalp
kapagini ve kalp cevre dokularni etkileyen,
mikroorganizmalar tarafindan meydana getirilen bir
enfeksiyondur. Bu enfeksiyon tablosunda, teghis ve
tedavisi ile ilgili gin gectikce bulylk gelismeler
saglanmasina ragmen, hastaligin seyrinde halen yUksek
morbidite ve mortalite oranlari mevcuttur.’ Bu nedenle
dental tedavi ihtiyaci olan hastamizin EE riski agisindan
degerlendiriimesi  icin  kardiyoloji  konsUltasyonu
istenmigtir ve bizim hastamizda EE profilaksine gerek
olmadigi sonucuna ulasiimistir. Bu durum PWS’ i
hastalarda EE riski tasiyan kardiyak problemlerin
tabloya eslik edebilecegini ve eger dyle ise EE profilaksi
ihtiyacinin  mutlaka konsllte edilmesi gerektigini
gOstermektedir. PWS’ li hastalar yuksek curik riski
tasiyan bir hasta grubu oldugu icin, bu hastalari hem EE
riskinden hem de dental tedavilerinin yapilabilmesi icin
maruz kaldiklari genel anestezi riskinden uzak
tutabilmek adina, bu hastalarin agiz-dis saghginin
kazanilmasi ve koruyucu tedavilerinin uygun zamanda
baslatiimasi buyuk 6nem tagimaktadir.

Amerikan Pediatrik Dis Hekimligi Akademisi' ne gore
GA; 1) Psikolojik veya duygusal olgunluk eksikligi
ve/veya zihinsel, fiziksel veya tibbi engel nedeniyle
isbirligi yapamayan; 2) Akut enfeksiyon, anatomik
varyasyonlar veya alerji nedeniyle lokal anestezi altinda

tedavi olamayan; 3) Saglikh ve yeterli bir igbirligi
kuramayan, yasi ¢ok kucuk, korkulu veya endiseli
olan, blylk cerrahi girisimlere ihtiyag duyan; 4)
Anestezik maruziyetlerin sayisini azaltmak icin dental
prosedurlerle birlestirilebilecek dnemli cerrahi tedavi
ihtiyaci olan kisilerde endikedir.'® Sunulan olgudaki
hastamiz cok sayida dental tedavi ihtiyaci olan, yasinin
kGgUkIGglu nedeniyle vyeterli igbirligi ve iletigsim
kuramayan bir PWS’ li cocuk hastadir. Ayrica
hastadaki hipotonik kas varligi da klinik sartlar altinda
uzun sureli dental islemler icin uygun olmadigindan,
gerekli dental tedavilerin genel anestezi altinda
yapilmasi karar alinmigtir. Literatirde de PWS’ i
hastalarin, kuclk c¢ene yapisi ve iletisim kurmayi
engelleyen mental problemleri nedeniyle Kklinik
sartlarda lokal anestezi uygulamalarinin ciddi zorluklar
icerdigi rapor edilmektedir.'® Bununla beraber PWS
kas-iskelet sistemini de etkileyen bir hastaliktir ve
PWS’ |i hastalarda kicuk ¢ene yapisi ve kisith boyun
hareketliligi, genel anestezi sirasinda havayolu
yénetiminde ciddi zorluklara neden olmaktadir. Bu
yuzden spontan solunumu korumak adina santral
hipotoni ve obstriktif uyku apnesi agisindan
degerlendirmeler detayli yapilmali ve gerekirse
sedasyon yerine de genel anestezi uygulamalari tercih
edilmelidir. Her kosulda anestezi oncesi
degerlendirmenin ve anestezi uygulamasindan énce
hazirliklarin iyi yapilmis olmasi gerekmektedir.
Operasyon odasinda hastanin entlibasyonunda zorluk
yasanmasi  durumunda ihtiyagc  duyulabilecek
ekipmanlar (laringeal maske, fleksibl bronkoskobi,
videolaringoskop, trakeostomi malzemeleri vb.)
ulagilabilir konumda olmaldir.’” Olguda sunulan
hastamiz icin operasyon 6ncesi, ilgili doktorlar (cocuk
kardiyoloji, cocuk hematoloji, pediatri ve anestezi)
tarafindan tim degerlendirmeler tamamlanmis olup,
riskler belirlenmis ve aileye aciklanmigtir. Hastamiz,
aktiviteyi sinirlayan, ciddi sistemik hastaligi olan hasta
(ASA Ill) kategorisinde olup, hem mental olarak hem
de fiziksel olarak engeli nedeniyle koltukta tedavi
yaptiramayan ama var olan dental kaynakl
enfeksiyonlari EE riskini arttirdigindan acil tedavi
ihtiyaci olan bir cocuk hasta oldugu icin genel anestezi
endikasyonu acisindan uygun bulunmustur. Normal
vucut agirhginda olan 2 yagindaki hastamizda, PWS
olgularinda ortaya cikan kilo artisi hentuz s6z konusu
olmadigi icin entlbasyon sirasinda 06zellikli bir
durumla karsilasiimamistir.

Sunulan bu vakada oldugu gibi gecikmis agiz bakimi
nedeniyle kapsamli dis tedavisine ihtiyag duyan ve
genel anestezi altinda dental tedavilerinin yapiimasi
zorunlu hale gelen bu olgularin sayisinin azalmasi igin
erken teshis cok énemlidir. Bu hasta grubu rutin dis
hekimi muayenesi icin uygun zamanda
bilgilendirilirse, agiz-dis bakiminin ve koruyucu
tedavilerin planlanmasi ve yénetimi optimize edilebilir.
Ozel bakim ihtiyaci olan sendromlu ya da sistemik
rahatsizliklari bulunan hasta grubu igin, dental
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sorunlarin  gelisimini énlemek adina dis hekimi
randevularinin  ilk dis slUrdukten sonra mutlaka
baslatimasi ve erken dénemde bireysel bir koruyucu
agiz saghg programi olusturulmasi gerekmektedir. Dis
hekimi  tarafindan ebeveynlere, olasi agiz-dis
problemleri ve bunlardan nasil korunabilecegine
yonelik beslenme o&nerileri, agiz ve dis bakiminin
saglanmasi ve koruyucu ajanlarin (florir, kazein
fosfopeptit vb.) kullanimi hakkinda detayli tavsiyelerde
bulunulmahdir. Saglikli  beslenme Onerileri igin
diyetisyen destekli bir rejim programinin dizenlenmesi
ve agiz hijyeni uygulamalarinin erken baslatimasi ve
zamani geldiginde koruyucu tedavilerin uygulanmasi;
dis sorunlarindan ve beraberinde doguracagi diger
problemlerden  kaginmaya yardimci  olacaktr.'
Hastamizda, &zellikle 2 yastan sonra ortaya c¢ikan
hiperfajiye bagli karbonhidrattan zengin diyet aligkanlig
sonucu gelisen obezite henliz gérilmemektedir ve
agiz-dis saghgini da etkileyecek olan bu durumdan
uzak kalinmasi icin hastamiz diyetisyene
yoénlendirilmistir.
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