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Olgu Sunumu

CHARGE Sendromu Olgusunda Hava Yolu Yonetimi
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Fatih Universitesi Tip Fakiiltesi, Anesteziyoloji ve Reanimasyon Anabilim Dali

OZET

CHARGE Sendromu gozde kolobom, kardiyak anomaliler, koana atrezisi, gelisme geriligi, genital hipoplazi ve kulak
anomalileri ile kendini g&steren otozomal dominant bir sendromdur. Bu olgu sunusunda kardiyak anomaliler, her iki
go6zde de iris kolobomu, asimetrik kulak yapisi, sag kulakta isitme azlig1, yliksek damak, renal kistler, inmemis testis,
bilateral inguinal herni ve dogumsal kalca cikigi olan 18 aylik hastada inmemis testis ve bilateral inguinal herni ame-
liyatindaki anestezi yonetimi, ayni zamanda CHARGE Sendromlu hastalardaki anestezi uygulamalarinda ve hava yolu
saglamada dikkat edilmesi gereken noktalar1 vurgulamak istedik.
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SUMMARY
Airway Management of CHARGE Syndrome: Case Report

CHARGE Syndrome is an autosomal dominant disorder in patients with coloboma of the eye, heart disease, atresia
of choanae, retarded growth, genital hypoplasia, and ear anomalies. In this case report we described anaesthetic ma-
nagement of a 18 months-patient with cardiac anomalies, coloboma of iris, asymmetric ear and hearing impairment
at right ear, high palate, renal cysts who undergoes bilateral inguinal hernia and undescended testicle operation. We
wanted to emphasize the points which should be considered for patients with CHARGE Syndrome in providing anest-
hesia and airway patency.
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GIRiS

CHARGE Sendromu (CS) ilk defa 1979 yi-
linda, Hall® tarafindan koanal atrezi aci-
sindan arastirilan dogustan multipl ano-
malili ¢ocuklarda tanimlanmistir. CS'nu
olusturan hastaliklar ise ilk defa 1981
yilinda Pagon® ve ark. tarafindan belir-
lenmistir. Bu hastaliklar gézde kolobom
(Q), kalp defektleri (H), koanal atrezi (A),
buyume geriligi (R), genital hipoplazi (G),
kulak anomalileri (E) ve/veya sagirlik ola-
rak tanimlanmistir. Bunlara ilave olarak
trakeodzefageal fisttl, yutma gucliga,
yarik damak, mikrognati, fasial paralizi,
hipopitUitarizm ve beyin anomalileri gibi
bulgularda gorulebilmektedir. CS'nda g6-
ralen larinksin yUksekte yerlesimi, adeno-
id ve tonsillerin buylUk olusu entlibasyon
glcligune neden olabileceginden hava
yolunun anestezi uygulamasindan &énce
dikkatle degerlendirilmesi gereklidir.¢-©

Bu olgu sunusunda CS’lu hastalarda anes-
tezi uygulamalarinda ve hava yolu sagla-
mada dikkat edilmesi gereken noktalari
vurgulamak istedik.

OLGU SUNUMU

Bilateral inmemis testis ve bilateral ingu-
inal herni nedeniyle genel anestezi altin-
da operasyonu planlanan CS tanili 18 aylk
erkek cocuk hastanin fizik muayenesinde
sendroma has ylz goériinim, yuksek da-
mak, (Resim 1,2) bilateral dusuk kulak, sag
kulagin buyuk olmasi ve ayni kulakta isitme
azhgi, ekzoftalmus, hipertelorizm, bilateral
iris kolobomu, inmemis testis ve inguinal
herni, dogumsal kalca c¢ikigi, mezokardi-
yak ve apikal odakta 3/6 derece pansistolik
aftrdm, pulmoner odakta devamli Gftrim
tespit edildi. Elektrokardiografik incele-
mede (EKG) normal sints ritmi, aks normal
ve kalp hizi 140 dk' ve inkomplet sag dal
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Resim 1. CHARGE Sendromlu hatanm tipik
yliz gériniimii.

Resim 2. CHARGE Sendromlu hastanin yliksek
damak goriiniimii.

blogu saptandi. Yapilan ekokardiografik
incelemede perimembrandz ventrikiler
septal defekt, atriyal septal defekt, patent
duktus arteriozus, sol ventrikllde hipert-
rofik degisiklikler ve minimal perikardiyal
effizyon goézlendi. Yapilan diger labo-
ratuvar tetkiklerinde hemoglobin 10,8 g
dL’, hemotokrit % 33,6, glukoz 120 mg
dL" olarak tespit edildi ve diger sonuglar



H. Sert ve ark., CHARGE Sendromu Olgusunda Hava Yolu Yénetimi

normal sinirlar icerisinde degerlendirildi.
Cekilen PA akciger grafisinde; mediasten
genis ve kalp tepe orani sinirda genislemis
olarak bulundu. Olgumuzda zor entibas-
yon olasiligi distnulerek laringeal maske,
fiberoptik laringoskopi ve acil trakeostomi
sartlari hazirlandi. Operasyon odasina ali-
nan olguya sol el sirtindan 24 gauge int-
raket ile damar yolu acildi ve 15 mL kg sa™
hizinda 500 cc % 5 dekstroz + % 0,2 NadCl
(mix solusyon) mayisi baslandi. Rutin mo-
nitérizasyon (EKG, noninvaziv kan basinci,
periferik oksijen saturasyonu) uygulanan
olguya % 100 O, ile 3 dk. preoksijenizas-
yonu takiben intravendz yolla midazolam
0,1 mg kg, ketamin 2,5 mg kg”', sisatra-
ktryum besilat 0,2 mg kg™, fentanil 2,0 pgr
kg™’ ile anestezi indUksiyonu yapildi. Yapi-
lan direkt laringoskopide ylUksek damak,
hipertrofik tonsil ve larinksin yukarida yer-
lesimi gorulda. Zor entlbasyon olabilecegi
distnulmesine ragmen, enttbasyon 4,5
numara tup kullanilarak ilk denemede ko-
layca gerceklestirildi. Anestezi idamesi %
50 O,-hava icerisinde % 2,5 sevofluranin
kontrollt ventilasyonu ile sGrdurtlda. Has-
tanin sivi idamesi iv yolla 15 mL kg sa™ mix
solusyon ile saglandi. Operasyon sUresince
hastanin hemodinamik parametrelerinde
herhangi bir sorun gézlenmedi. Ug bucuk
saat stren cerrahi islemin bitiminde énce
% 100 O, ile ventile edilen hasta, spontan
solunumun yeterli dizeye gelmesi Gzerine
sorunsuz ekstlbe edildi. Maske ile 3 It dk”
O, uygulanarak 30 dk. derlenme odasinda
izlendikten sonra refakatle servise gotu-
raldi. Hastanin postoperatif takiplerinde
herhangi bir sorun olmamasi Gzerine hasta
3. gunde taburcu edildi.

TARTISMA
CS iris kolobomu, koanal atrezi veya stenoz,

kraniyal sinir anomalileri veya disfonksiyon-
lari, karakteristik kulak anomalileri, kalp

malformasyonlari, genito-Uriner sistem
anomalileri ve blytume-gelisme geriligi ile
seyreden otozomal dominant bir sendrom-
dur. Bu tipik 6zelliklere ilave olarak hava
yolu anomalileri, retrognati, glossopto-
zis ve laringeal paralizi gibi anomaliler bu
sendromlu hastalarda bildirilmistir. CS'da
koanal atrezi, glossoptozis, dilin dne ¢ikik
yerlesmesi, retrognati, posterior capraz
kapanis ile beraber palatal konstriksiyon,
laringeal paralizi gibi Ust hava yolu ve oral
kaviteye ait anomalilerin varligi nazal so-
lunumu engelleyerek, agizdan solunuma
neden olmaktadir. Ayrica yutma gucligine
neden olarak beslenmeyi guliclestirmektedir.
Bu nedenle CS'lu hastalar aspirasyon riski ve
yutma zorlugu nedeniyle anestezi agisindan
yUksek riskli olarak bildirilmistir.”® Bu ne-
denle standart otolaringolojik muayene ile
yutkunma fonksiyonlarinin degerlendiril-
mesi rutin olarak yapilmahdir.®» CS'nda ilave
olarak adenoid ve tonsillerin buytk olmasi
entlbasyon gucligine neden olabilmek-
tedir.’® Batin bu nedenlerden dolayi zor
entlUbasyon olasiligina karsi hava yolunun
preanestezik degerlendirilmesi cok dnemli-
dir. CS'lu hastalarda gorulen Ust hava yolu
anomalileri 6zellikle yenidogan ve infant-
larda Ust hava yolu obstriksiyonuna neden
olarak yasami tehdit edici olabilir. Fiberop-
tik laringoskopi ile yapilan calismalarda bu
hastalardaki bazi ortak 6zelliklerde goste-
rilmistir. Bunlar larinksin antero-posterior
duzlesmesi, kisa vokal kordlar, dili saklayan
on yerlesimli uzun ve hipertrofik aritenoid-
ler, tukaruk birikimi, vokal kordlarin, epig-
lotun ve aritenoidlerin koordinasyonsuz
hareketleridir.1?

Gilles Roger ve ark."" tarafindan yapilan ge-
nis bir arastirmada CS'lu olgularda kan gazi
duzeylerinde bozulmalar, uyku bozukluk-
lari, faringolaringeal anomaliler -ki bunlar
diskoordine faringolaringomalazi, glossop-
tozis, retrognati, laringeal paralizi, yarik,
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stenozis ve zor entlbasyon- 26 hastada (%
58), trakeobronsial anomaliler (6zefagotra-
keal fistul, 6zefagial atrezi, trakeomalazi)
18 hastada (% 40) tespit edilmistir. Ortala-
ma yasl 2,4 ay olan 13 hastada trakeotomi
gerekmistir. Trakeotomi gereksinimi ortala-
ma 25 ay sirmustar. Posterior nazal koanasi
acik olan cocuklarin 10°’unda da trakeotomi
gerekmistir. Gastro6zefageal refliye 36 has-
tada (% 80) rastlanmistir. 21 hastada ente-
ral beslenme gerekmis ve 16'sinda gastros-
tomi gereksinimi olmustur. (Bu 16 hastanin
9'unda trakeotomi vardir.) Bu arastirmada
sonu¢ olarak beslenme zorluklari ve hava
yolu sorunlari yuksek derecede korele bu-
lunmustur. Literatirde hastalarda yasin
artmasiyla birlikte trakeal entlbasyonda
zorlanma géruldagu bildirilmistir.” Olgu-
muzda yUksek damak, hipertrofik tonsiller
ve larinksin yerlesimi nedeniyle entiibasyon
guclagu olabilecedi dustnilerek fiberoptik
laringoskopi ve acil trakeostomi hazirlig
yapildi, ancak sorunsuz bir sekilde direkt
laringoskopi ile entlbasyon gerceklestiril-
di. Olgumuzda enttbasyonun kolay ve so-
runsuz bir sekilde gerceklesmesi, hastanin
beslenme bozuklugu ve uyku sorunlari ol-
mamasina, hastanin yasinin kictk olmasina
(18 ayhk) bagli olabilir.

CS'lu olgularda kardiyak anomalilerin ol-
mas! anestezi uygulamasi sirasinda dikkat
edilmesi gereken bir diger konudur. Ope-
rasyon sirasinda hastanin hemodinamik
stabilitesinin korunmasi, postoperatif do-
nemde hastanin hipoksik kalmasinin én-
lenmesi bu hastalarda gelisebilecek komp-
likasyonlarin énlenmesinde énemlidir.

Sonug olarak, CS’lu olgularin anestezi
yonetiminde trakeostomi gerekebilecegi
akilda bulundurularak zor entibasyon
olasihgina karsi tim hazirhklar tamam-
lanmali, preoksijenasyon yeterli bir se-
kilde yapilmali, operasyon sliresince ve
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postoperatif donemde hastanin hemodi-
namik stabilitesi korunmali ve postopera-
tif ddnemde hastanin hipoksik kalmasinin
onlenmesi saglanmalidir.
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