
CHARGE Sendromu Olgusunda Hava Yolu Yönetimi 

ÖZET

CHARGE Sendromu gözde kolobom, kardiyak anomaliler, koana atrezisi, gelişme geriliği, genital hipoplazi ve kulak 
anomalileri ile kendini gösteren otozomal dominant bir sendromdur. Bu olgu sunusunda kardiyak anomaliler, her iki 
gözde de iris kolobomu, asimetrik kulak yapısı, sağ kulakta işitme azlığı, yüksek damak, renal kistler, inmemiş testis, 
bilateral inguinal herni ve doğumsal kalça çıkığı olan 18 aylık hastada inmemiş testis ve bilateral inguinal herni ame-
liyatındaki anestezi yönetimi, aynı zamanda CHARGE Sendromlu hastalardaki anestezi uygulamalarında ve hava yolu 
sağlamada dikkat edilmesi gereken noktaları 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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GİRİŞ

CHARGE Sendromu (CS) ilk defa 1979 yı-
lında, Hall(1) tarafından koanal atrezi açı-
sından araştırılan doğuştan multipl ano-
malili çocuklarda tanımlanmıştır. CS’nu 
oluşturan hastalıklar ise ilk defa 1981 
yılında Pagon(2) ve ark. tarafından belir-
lenmiştir. Bu hastalıklar gözde kolobom 
(C), kalp defektleri (H), koanal atrezi (A), 
büyüme geriliği (R), genital hipoplazi (G), 
kulak anomalileri (E) ve/veya sağırlık ola-
rak tanımlanmıştır. Bunlara ilave olarak 
trakeoözefageal fistül, yutma güçlüğü, 
yarık damak, mikrognati, fasial paralizi, 
hipopitüitarizm ve beyin anomalileri gibi 
bulgularda görülebilmektedir. CS’nda gö-
rülen larinksin yüksekte yerleşimi, adeno-
id ve tonsillerin büyük oluşu entübasyon 
güçlüğüne neden olabileceğinden hava 
yolunun anestezi uygulamasından önce 
dikkatle değerlendirilmesi gereklidir.(3- 6)

Bu olgu sunusunda CS’lu hastalarda anes-
tezi uygulamalarında ve hava yolu sağla-
mada dikkat edilmesi gereken noktaları 
vurgulamak istedik.

OLGU SUNUMU

Bilateral inmemiş testis ve bilateral ingu-
inal herni nedeniyle genel anestezi altın-
da operasyonu planlanan CS tanılı 18 aylık 
erkek çocuk hastanın fizik muayenesinde 
sendroma has yüz görünümü, yüksek da-
mak, (Resim 1,2) bilateral düşük kulak, sağ 
kulağın büyük olması ve aynı kulakta işitme 
azlığı, ekzoftalmus, hipertelorizm, bilateral 
iris kolobomu, inmemiş testis ve inguinal 
herni, doğumsal kalça çıkığı, mezokardi-
yak ve apikal odakta 3/6 derece pansistolik 
üfürüm, pulmoner odakta devamlı üfürüm 
tespit edildi. Elektrokardiografik incele-
mede (EKG) normal sinüs ritmi, aks normal 
ve kalp hızı 140 dk-1 ve inkomplet sağ dal 

bloğu saptandı. Yapılan ekokardiografik 
incelemede perimembranöz ventriküler 
septal defekt, atriyal septal defekt, patent 
duktus arteriozus, sol ventrikülde hipert-
rofik değişiklikler ve minimal perikardiyal 
effüzyon gözlendi. Yapılan diğer labo-
ratuvar tetkiklerinde hemoglobin 10,8 g 
dL-1, hemotokrit % 33,6, glukoz 120 mg 
dL-1 olarak tespit edildi ve diğer sonuçlar 

Resim 1. CHARGE Sendromlu hastanın tipik 
yüz görünümü.

Resim 2. CHARGE Sendromlu hastanın yüksek 
damak görünümü.
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normal sınırlar içerisinde değerlendirildi. 
Çekilen PA akciğer grafisinde; mediasten 
geniş ve kalp tepe oranı sınırda genişlemiş 
olarak bulundu. Olgumuzda zor entübas-
yon olasılığı düşünülerek laringeal maske, 
fiberoptik laringoskopi ve acil trakeostomi 
şartları hazırlandı. Operasyon odasına alı-
nan olguya sol el sırtından 24 gauge int-
raket ile damar yolu açıldı ve 15 mL kg sa-1 
hızında 500 cc % 5 dekstroz + % 0,2 NaCl 
(mix solusyon) mayisi başlandı. Rutin mo-
nitörizasyon (EKG, noninvaziv kan basıncı, 
periferik oksijen saturasyonu) uygulanan 
olguya % 100 O2 ile 3 dk. preoksijenizas-
yonu takiben intravenöz yolla midazolam 
0,1 mg kg-1, ketamin 2,5 mg kg-1, sisatra-
küryum besilat 0,2 mg kg-1, fentanil 2,0 µgr 
kg-1 ile anestezi indüksiyonu yapıldı. Yapı-
lan direkt laringoskopide yüksek damak, 
hipertrofik tonsil ve larinksin yukarıda yer-
leşimi görüldü. Zor entübasyon olabileceği 
düşünülmesine rağmen, entübasyon 4,5 
numara tüp kullanılarak ilk denemede ko-
layca gerçekleştirildi. Anestezi idamesi % 
50 O2-hava içerisinde % 2,5 sevofluranın 
kontrollü ventilasyonu ile sürdürüldü. Has-
tanın sıvı idamesi iv yolla 15 mL kg sa-1 mix 
solusyon ile sağlandı. Operasyon süresince 
hastanın hemodinamik parametrelerinde 
herhangi bir sorun gözlenmedi. Üç buçuk 
saat süren cerrahi işlemin bitiminde önce 
% 100 O2 ile ventile edilen hasta, spontan 
solunumun yeterli düzeye gelmesi üzerine 
sorunsuz ekstübe edildi. Maske ile 3 lt dk-1 
O2 uygulanarak 30 dk. derlenme odasında 
izlendikten sonra refakatle servise götü-
rüldü. Hastanın postoperatif takiplerinde 
herhangi bir sorun olmaması üzerine hasta 
3. günde taburcu edildi.

TARTIŞMA

CS iris kolobomu, koanal atrezi veya stenoz, 
kraniyal sinir anomalileri veya disfonksiyon-
ları, karakteristik kulak anomalileri, kalp 

malformasyonları, genito-üriner sistem 
anomalileri ve büyüme-gelişme geriliği ile 
seyreden otozomal dominant bir sendrom-
dur. Bu tipik özelliklere ilave olarak hava 
yolu anomalileri, retrognati, glossopto-
zis ve laringeal paralizi gibi anomaliler bu 
sendromlu hastalarda bildirilmiştir. CS’da 
koanal atrezi, glossoptozis, dilin öne çıkık 
yerleşmesi, retrognati, posterior çapraz 
kapanış ile beraber palatal konstriksiyon, 
laringeal paralizi gibi üst hava yolu ve oral 
kaviteye ait anomalilerin varlığı nazal so-
lunumu engelleyerek, ağızdan solunuma 
neden olmaktadır. Ayrıca yutma güçlüğüne 
neden olarak beslenmeyi güçleştirmektedir. 
Bu nedenle CS’lu hastalar aspirasyon riski ve 
yutma zorluğu nedeniyle anestezi açısından 
yüksek riskli olarak bildirilmiştir.(7,8) Bu ne-
denle standart otolaringolojik muayene ile 
yutkunma fonksiyonlarının değerlendiril-
mesi rutin olarak yapılmalıdır.(9) CS’nda ilave 
olarak adenoid ve tonsillerin büyük olması 
entübasyon güçlüğüne neden olabilmek-
tedir.(7,8) Bütün bu nedenlerden dolayı zor 
entübasyon olasılığına karşı hava yolunun 
preanestezik değerlendirilmesi çok önemli-
dir. CS’lu hastalarda görülen üst hava yolu 
anomalileri özellikle yenidoğan ve infant-
larda üst hava yolu obstrüksiyonuna neden 
olarak yaşamı tehdit edici olabilir. Fiberop-
tik laringoskopi ile yapılan çalışmalarda bu 
hastalardaki bazı ortak özelliklerde göste-
rilmiştir. Bunlar larinksin antero-posterior 
düzleşmesi, kısa vokal kordlar, dili saklayan 
ön yerleşimli uzun ve hipertrofik aritenoid-
ler, tükürük birikimi, vokal kordların, epig-
lotun ve aritenoidlerin koordinasyonsuz 
hareketleridir.(10)

Gilles Roger ve ark.(11) tarafından yapılan ge-
niş bir araştırmada CS’lu olgularda kan gazı 
düzeylerinde bozulmalar, uyku bozukluk-
ları, faringolaringeal anomaliler -ki bunlar 
diskoordine faringolaringomalazi, glossop-
tozis, retrognati, laringeal paralizi, yarık, 
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stenozis ve zor entübasyon- 26 hastada (% 
58), trakeobronşial anomaliler (özefagotra-
keal fistül, özefagial atrezi, trakeomalazi) 
18 hastada (% 40) tespit edilmiştir. Ortala-
ma yaşı 2,4 ay olan 13 hastada trakeotomi 
gerekmiştir. Trakeotomi gereksinimi ortala-
ma 25 ay sürmüştür. Posterior nazal koanası 
açık olan çocukların 10’unda da trakeotomi 
gerekmiştir. Gastroözefageal reflüye 36 has-
tada (% 80) rastlanmıştır. 21 hastada ente-
ral beslenme gerekmiş ve 16’sında gastros-
tomi gereksinimi olmuştur. (Bu 16 hastanın 
9’unda trakeotomi vardır.) Bu araştırmada 
sonuç olarak beslenme zorlukları ve hava 
yolu sorunları yüksek derecede korele bu-
lunmuştur. Literatürde hastalarda yaşın 
artmasıyla birlikte trakeal entübasyonda 
zorlanma görüldüğü bildirilmiştir.(7) Olgu-
muzda yüksek damak, hipertrofik tonsiller 
ve larinksin yerleşimi nedeniyle entübasyon 
güçlüğü olabileceği düşünülerek fiberoptik 
laringoskopi ve acil trakeostomi hazırlığı 
yapıldı, ancak sorunsuz bir şekilde direkt 
laringoskopi ile entübasyon gerçekleştiril-
di. Olgumuzda entübasyonun kolay ve so-
runsuz bir şekilde gerçekleşmesi, hastanın 
beslenme bozukluğu ve uyku sorunları ol-
mamasına, hastanın yaşının küçük olmasına 
(18 aylık) bağlı olabilir. 

CS’lu olgularda kardiyak anomalilerin ol-
ması anestezi uygulaması sırasında dikkat 
edilmesi gereken bir diğer konudur. Ope-
rasyon sırasında hastanın hemodinamik 
stabilitesinin korunması, postoperatif dö-
nemde hastanın hipoksik kalmasının ön-
lenmesi bu hastalarda gelişebilecek komp-
likasyonların önlenmesinde önemlidir.

Sonuç olarak, CS’lu olguların anestezi 
yönetiminde trakeostomi gerekebileceği 
akılda bulundurularak zor entübasyon 
olasılığına karşı tüm hazırlıklar tamam-
lanmalı, preoksijenasyon yeterli bir şe-
kilde yapılmalı, operasyon süresince ve 

postoperatif dönemde hastanın hemodi-
namik stabilitesi korunmalı ve postopera-
tif dönemde hastanın hipoksik kalmasının 
önlenmesi sağlanmalıdır. 
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