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Ozet

Amagc: Pediyatrik yas grubunda zor hava yoluna sebep olabilecek sendromlar cok daha fazla gbrl’jlebilmektedir.B\u
sendromlara bagli gerek hava yolu ile ilgili gerekse diger organ ve sistemlerle ilgili cerrahi gecirmeleri veya hava
yolunun acilmasina yonelik girisimler endike olabilmektedir. Bu derlemede pediyatrik sendromlarin neden zor hava
yoluna neden olabilecekleri sunulmaya calisiimistir.

Materyal ve Metot: Bu derlemede olgu sunumlari, derlemeler ve kitaplarda bulunan literatiir bilgileri bir araya
getirilmistir.

Bulgular: Ozellikle maksillofasiyal anomaliler ve deposit sendromlara bagh anatomik bozukluklar zor hava yoluna
neden olabilmektedir. Ayrica bu cocuklarin bilyiimesi ile anatomik anomaliler daha da artmakta ve boylece tekrar-
layan cerrahiler gecirmek zorunda kalmaktadirlar. Cerrahi 6ncesi iyi bir fizik muayene ve gorintileme yontemle-
rinin kullaniimasi zor hava yolunun 6ngorulebilmesini saglayabilir.

Sonuc: Sendromik ¢ocuklardaki anatomik degisiklikler ve gecirilmis cerrahiler zor hava yolu riskini artirmaktadir.
Bu cocuklarin preoperatif degerlendirmesinin multidisipliner olmasi ve gorintileme yontemlerinin kullaniimasi ile

hava yolu yonetimi daha kolay hale getirilebilir.

Anahtar Kelimeler: Pediyatrik sendromlar, zor hava yolu, zor entiibasyon, maksillofasiyal anomaliler

Pediyatrik havayolunda gelisebilecek olas1 komplikasyonlar eris-
kinlere oranla ¢ok daha fazladir. Bunun nedeni sadece anatomik ve
fizyolojik farkliliklar degil ayn1 zamanda pediyatrik yas grubunda
havayolunu etkileyebilecek sendromlarin daha fazla goriilmesidir.
Basin goreceli olarak biiylik, oksiputun ¢ikik, boynun kisa, dilin bii-
yiik ve ¢enenin kii¢lik olmasi hava yolu obstriiksiyonunu artirarak
eriskine gére daha fazla zor havayoluna neden olabilecek pediyatrik
anatomik degisikliklerdir. Pediyatrik hastalarda larinks sefale daha
yakin yerlesimlidir. Yani erigkinde larinks C4-5 seviyesinde iken pe-
diyatrik popiilasyonda C3-4 seviyesindedir?. Cocukluk ¢aginda eslik
eden sendromlar anatomik yapilar1 daha da bozarak havayolu obst-
riiksiyonu olasiligini artirabilmektedirler. Ayrica pediyatrik yas
grubunda sik iist solunum yolu enfeksiyonu gecirilmesi hava yolunu
daha reaktif hale getirecek dolayisiyla da bronkospazm, laringos-
pazm gibi komplikasyonlarin olasiligini artiracaktir. Anatomik degi-
sikliklere sekresyonlarin ve 6demin eslik etmesi de havayolu yone-
timini zorlastiracaktir. Bu derlemede zor hava yoluna neden olan
sendromlarin hangi anatomik veya klinik 6zelligine baglh olarak zor
hava yoluna neden olabilecegini kisaca tanimlamay1 amagladik.
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Sendromik ¢ocuklar hem sendromlarina bagh klinik sonuglar nede-
niyle hem de diger ¢ocuklarda goriilebilen endikasyonlarla cerrahi
operasyon gecirmek zorunda kalabilirler. Cogu cerrahi de genel
anestezi altinda uygulandigindan hava yolu giivenligi isin icine gir-
mektedir. Pediyatrik sendromlar kraniyofasiyal veya nonkraniyo-
fasiyal sendrom seklinde siniflandirilabilir.

MPS’ ler lizozomal enzim sistemindeki defekte bagh glikozami-
noglikanlarin (GAG) anormal depolanmasi sonucu gelisen bir send-
romdur. GAG’ lar bir¢ok organda bulunan, hiicresel iletisimde etkin
olan hiicre ve ekstraselliiler matriksin yapiminda rol oynayan poly-
merize seker-protein molekiilleridir. GAG ve GAG fragmanlarinin bi-
rikmesi hiicresel islev bozukluguna ve asir1 bliylimeye neden olur.
Enzim eksikligi tipi ve biriken GAG’ a goére MPS’ ler alt tiplere sinif-
landirilmaktadirlar2. (Tablo 1)2

GAG birikimi ile birlikte yumusak dokularda kalinlasma, dilde bii-
ylme gelisir. Dismorfik yiliz goriintlisi vardir. A1z biliytiktiir. Kisa
hareketsiz boyun, servikal omurga ve temporomandibular eklem-
lerde hareket kisithilig1 olur ve tiim bu anatomik degisiklikler maske
ventilasyonu, laringoskopi ve entiibasyonu zorlastirir3. (Resim 1)*
Ayrica endotrakeal entiibasyon faringeal duvarda bulunan GAG de-
pozitlerini travmatize edebilir ve kanamaya neden olabilir.

MPS Tip 1: Hurler, Tip 4: Morquio ve Tip 6: Maroteaux- Lamy’ da
atlantoaksiyal subluksasyon ve odontoid hipoplazi goriilebilir bu da
spinal kord kompresyonuna ve norolojik defisit gelismesine neden
olabilirs. Mandibular hipoplazi, temporomandibular eklem prob-
lemleri de eslik edebilir.
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Mukopolisakkaridoz Siniflamasi

Subtip isim Enzim Eksikligi GAG substrati Klinik Ozellikler
Kaba yliz dzellikleri, gelisme geriligi, ciddi gok seviyeli
Heparan sillfat havayolu obstriksiyonu, OSA, kardiyak defektler,
MPS H Hurler Alpha-L-iduronidaz/ OR P . hepatosplenomegali, korneal opasite ve iskelet
Dermatan siilfat o
deformitesi.
Tedavi edilmezse addlesan doneme kadar yasayabilir.
b O . Heparan stilfat Siddeti veya baglangi¢ hizi farklilik gdstermekle birlikte
MPS HIS Hurler-Scheie Alpha-L-iduronidaz/ OR Dermatan silfat MPS IH’ ye benzer 6zellikler. Normal zeka
MPS IS Scheie Alpha-L-iduronidaz/ OR Heparan suI“fat Haﬂf,_ ge¢ baslangigl. Kardiyak kapak hastaligi, komeal
Dermatan siilfat opasite. Normal zeka
; ) . . SSS hastaliklarini da iceren genis bir spectrum. MPS |H’
MPS I Hunter Idgronldvex - sulfat/ . Heparan sulufat ye benzer havayolu ve kardiyak problemler, gelisme
X'e bagli genetik gegis Dermatan siilfat i . .
gerili§ ve agresif davraniglar. Korneal opasite yok.
I . I Her subgruba bagl farkli enzim  Heparan siilfat Agresif davranislarla birlikte progresif nérokognitif gerilik.
MPS 1l A-D Sanflippo A-D eksikliGilOR Kisa boy. MPS A en siddetisi
N-asetilaalaktozamin- Siklikla boy kisaligi, kifoskolyoz ve dizostozis multipleks
MPS IV A Morquio A setlg Keratan Siilfat gibi kas iskelet hastaliklari gortilir. Trakeal stenoz
6-silfataz/ OR
oldukga siktir.
MPS IV B Morquio B g%ta-galaktomdaz / Keratan Siilfat Morquio A’ ya benzer ancak daha hafif siddetlisidir.
MPS V] Maroteaux-Lamy N-asetilgalaktozamin- Dermatan siifat MPS IH' ye benzer hastalik spektrumu gdzlenir ancak

4-slilfataz/ OR

MPS VII Sly B-glukuronidaz/OR

SSS tutulumu gok nadirdir.
Heparan stilfat

Dermatan siiffat MPS I' e benzer ara bir klinik sergiler. Cok Nadirdir.

OR; Otozomal Resesif, MPS; Mukopolisakkaridoz,

Mukopolisakkaridoz tip 14

MPS tanili ¢ocuklar obstriiktif uyku apnesi, tonsillektomi (sik tist
solunum yolu enfeksiyonlari), ileri derece iskelet deformitelerinin
diizeltilmeleri gibi pek ¢ok nedenle cerrahi operasyon gecirmek zo-
runda kalirlar. Odontoid hipoplazi ile birlikte subdural GAG depozit-
lerine bagli spinal kompresyon varligi havayolu yénetimini daha zor
hale getirir ve bu durumdaki hastalarda noérolojik komplikasyon
olasilig1 da artmistiré. Abdominal organlarda biiylime solunum isini
artirmaktadir. Kaburgalardaki sekil degisikligi ve sertlesme torak-
sin ekspansiyonunu zorlastiran bir baska faktordiir ve trakeada tor-
siyositeye (biikiilmeye) neden olur?. MPS tanili cocuklar enzim rep-
lasman tedavisi (ERT) ve hemapoetik kok hiicre transplantasyonu
(HKHT) tedavisi almaktadirlar. Ozellikle MPS I tanili ¢ocuklarda
HKHT tedavisi st ve alt havayolunda, miyokardiyumda GAG biriki-
mini azaltmakta ve hepatosplenomegaliyi dnleyebilmektedirs®.

1.2. Trizomi 21 (Down Sendromu)
Trizomi 21 21. Kromozom ciftinde genellikle ayrilmamaya bagh
fazladan 1 kromozumun bulunmasi sonucu gelisen otozomal gene-

tik bir sendromdur. Karakteristik bir ytz sekli vardir. Karakteristik
ozellikler arasinda genis ve diiz yliz, kiigiik burun, palpebral fissiir-
lerin yakin olmasi, kalin ve uzun dil sayilabilir. Oksiput diiz, burun
kokii ¢okiik, alin egimli, kulaklar diizlesmis kivrimsiz, gozler ¢cekik
epikantal kivrimli ve hipoteloriktir. Bu ¢ocuklarda anatomik anoma-
lilere yarik damak ve yarik dudak siklikla eslik etmektedir. Trizomi
21’ li gocuklarin mikrognattik, biiyiik dilli, kisa-kalin boyunlu olma-
lar1 ve faringeal kaslarindaki hipotoni havayolunu daraltan baslica
sebeplerdendir. Ayrica bu ¢ocuklarda adenoid ve tonsillerin hipert-
rofik olmasi, glossoptozis ve yliksek damak varligi da havayolunu
daha da daraltacak nedenlerdendir0-12,

Laringomalazi 2 yas alti, OSA da 2 yas lizeri trizomi 21’ li ¢ocuk-
larda en sik goriilen tist hava obstriiksiyonu nedenleridir?3. Yaklasik
Trizomi 21’ li cocuklarin %15’ i atlantoaksiyal eklemde ligament6z
laksisiteye sahiptirl4.

Trakeomalazi, laringomalazi, laringeal kleft, trakeal stenoz Tri-
zomi 21’ de oldukga sik goriilmektedirls.16,

Pierre Robin Sendromu (PRS) 19
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Mikrognatti (retrognatti), glossoptozis ve havayolu obstriiksi-
yonu ile karakterizedirl?. Bazi otérler mikrognatti, glossopitozis ve
yarik damak olarak tanimlasa da bir¢ok infantta yarik damak olma-
masina ragmen havayolu obstriiksiyonu mevcutturs. (Resim 2)19

Ventrikiler septal defekt (VSD), atriyal septal defekt (ASD), fallot
tetralojisi ve patent duktus arteriosus (PDA) gibi kardiyak anomali-
ler %20 gibi biiyiik bir oranda eslik etmektedir2°.

Stickler sendromu, velokardiyofasiyal (22q, 11.2 eksikligi), fetal
alkol sendromu ve Treacher-Collins sendromu PRS ile iliskisi goste-
rilmis sendromlardir. PRS’nin en énemli semptomu havayolu obst-
ritksiyonudur ve hastalar beslenme gli¢liigii, stridor, retraksiyonlar
ve siyanoz ile bagvurabilir. Mikrognatti ne kadar siddetli ise epiglot
ve dil kokii kollapsi ile havayolu obstriiksiyonu o kadar siddetlidir.
Beslenme giigliigii ve reflii zamanla gelisme geriligine neden olmak-
tadir. Havayolunu agmak icin havayolu agma araglari ve pron pozis-
yon kullanilabilir. Pron pozisyon hastalarin %70’inde havayolunu
acmakta etkindir. Bazi hastalarda nasofaringeal airwayler, dil dudak
adhesyonu, mandibular distraksiyon osteogenezisi ve trakeostomi
gibi girisimler ile havayolu agilmaya ¢alisilmaktadir?l. PRS’ li hasta-
larda laringomalazi veya subglottik-trakeal patolojiler de goriilebil-
mektedir.

ik kez Edward Treacher Collins tarafindan 1990’ da tanimlanmis-
tir22.  Mandibulofasiyal dizostozis, Franceschetti-Zwahlen-Klein
sendromu veya TCS olarak da bilinmektedir. ‘Treacle’ niikleoler fos-
foproteini kodlayan TCOFlgenindeki mutasyon sonucu olusur2s.
Maksiller, zigomatik ve mandibiiler hipoplazi ile birlikte olan dar
agiz acikligl, mikrognatti, dis kulak anomalileri, isitme kayb, yiiksek
arkli damak, kolobomlar (lens, iris veya retinadaki konjenital de-
fektler) ve temporomandibiiler eklem anormallikleri mevcuttur. Bu
anatomik degisiklikler direk laringoskopi ve endotrakeal entiibas-
yonda zorluklara neden olabilmektedir2+. Orta ytizde hipoplazi var-
dir ve alt kirpikler tamamen veya kismen yoktur. Tipik olarak ¢ikin-
tili bir burun, kiigiik ytiz ile kus benzeri gortiniim vardir2. (Resim
3)13 Ozellikle ag1z agikliginin dar olmasl, posterior yerlesimli biiyiik
dil, faringeal hipoplazi ve temporomandibiiler eklem anomalileri
zor hava yolu nedenidir.

Treacher Collins Sendromu (TCS) 13

https://dergipark.org.tr/en/pub/jocass

Apert, Crouzon and Pfeiffer sendromu kraniyosinositozis ile bir-
likte degisik oranlarda midfasiyal hipoplazinin, hipertelorizm ve
propitozisin eslik ettigi sendromlardir2é. (Resim 4)27

Apert OD gecisli, FGFR2 (fibroblast growth factor) geninde mu-
tasyonla karakterize bir sendromdur. Akrosefalosindaktili olarak
tanimlanan sendrom, kraniyal siiturlarinin erken kapanmasi so-
nucu gelisen kraniosinositozis, fasiyal hipoplazi, el ve ayaklarda sin-
daktili ve kafa tabaninda defekt ile karakterizedir. Makroglossi, mik-
rognatti, yarik damak, uvula bifida, koanal atrezi, 6zefagial atrezi, pi-
lor stenozu, trakeatzefagial fissiir gibi anomaliler eslik edebilmek-
tedir28-30, Servikal vertebra fiizyonu 6zellikle C5-C6 seviyesinde goz-
lenmektedir!3. Midfasiyal hipoplazinin siddetine bagli olarak bu
hastalarda OSAS goriilebilmektedir3l. Zamanla orta hat hipoplazisi
artmakta ve bu da havayolu obstriiksiyonunu artirmaktadir. Forte
ve ark. Apert sendromlu hastalarda havayoluna iliskin problemin
nazal kaviteden ¢ok farengeal bolgede oldugunu ve hipofarinkse
dogru gidildikce anteroposterior olarak daha fazla daraldigini
gostermislerdir3z. Genel olarak da Apert sendromlu gocuklarda
havayolu obstriiksiyon semptomlari nazofaringeal alandan ¢ok
laringofaringeal alanla iliskilidir33.

Apert Sendromu?’
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Akrosefalosindaktili II olarak bilinen FGFR-2 geninde mutasyona
bagl gelisen OD bir sendromdur. Koronal, sajital ve bazen de lamb-
doidal stiturlerde kraniosinositozis mevcuttur2s. (Resim 5)34

C2-3 servikal vertebralarda fiizyon, hipertelorizm, egzoftalmus,
yiiksek arkli damak, yarik damak, bifida uvula, koanal atrezi eslik
edebilmektedir. Maksiller hipoplazi maske ventilasyonunu zorlasti-
rir. Kraniosinositozise bagl intrakraniyal basing (IKB) artis1 s6z so-
nusudur. IKB’ nin artmasi cerrahiyi zorunlu kilar. Bu ¢ocuklarda ha-
vayolu obstriiksiyonunun artmasi 0SAS’1 da tetiklemektedir3s. Ozel-
likle 1 yasin altinda yapilan cerrahi diizeltmeler havayolu obstriik-
siyonunu azaltmaktadir3¢. Crouzon sendromlu c¢ocuklarin %55’
inde isitme kayb1 mevcuttur ancak bu ¢ocuklar ¢ogunlukla mental
olarak normaldirler37.

Crouzon Sendromu34

Akrosefalosindaktili Type V olarak da bilinen Pfeiffer Sendromu,
sagital kraniosinostozis, orta yiliz hipoplazisi, ve yumusak dokuda
sindaktili ile karakterizedir. FGFR1 ve FGFR2 genlerindeki mutas-
yona bagl gelisen ¢ok nadir bir sendromdur. Cohen, Pfeiffer Send-
romunu 3 grupta smiflandirmigtir38. Tip [ klasik bulgulari igerirken,
Tip Il ve III' de orta ytiz hipoplazisi ve okiiler propitozis cok siddet-
lidir ve noral deformiteler daha fazla oldugundan yasam beklentisi
daha kisadir. Tip II’ de yonca yapragi (cloverleaf) kafatasi deformi-
tesi varken, III’ te yoktur. (Resim 6)13 Pfeiffer Sendromu

Koanal atrezi, yarik damak, makroglossi, laringomalazi, trakeo-
malazi ve bronkomalazi goriilebilmektedir. Ust havayolundaki
anormallikler beslenme gii¢ligii ve ciddi uyku apne sendromuna
neden olmaktadir. Mental retardasyon ve isitme kaybi bircok has-
tada mevcuttur. Trakeal kartilajindz sleeve (uzanti) Pfieffer Sendro-
munda gorilebilen bir diger trakeal deformitedir. Subglottik alan-
dan karinaya, hatta bronslara kadar uzanabilen dairesel veya poste-
rior membran6z septum seklinde olabilmektedir39. Bu trakeada da-
ralmaya dolayisiyla da entiibasyon ve trakeostomi agilmasinda zor-
luklara neden olmaktadir. Pfieffer Sendromlu hastalarda trakeada
farkli seviyelerde grantilasyon dokular1 olusmakta ve bu grantilas-

https://dergipark.org.tr/en/pub/jocass

yonlar havayolunu ciddi oranda daraltmaktadir. Ayrica bu kikirdak
uzantilarin sekresyonlarin atilmasini engelledigi ve trakeal immiini-
teyi etkiledigi diisiiniilmektedir40. Pfieffer Sendromlu ¢ocuklarda
maksiller ilerletme ve trakeal deformitenin diizeltilmesi icin trakeal
rezeksiyon gibi cerrahi girisimler gerekebilmektedir4l. (Resim 6)42

Typel

Pfieffer Sendromu'*42

Fasiyo-aurikiilo-vertebral sendrom veya Okiilo-Aurikiilo-Verteb-
ral sendrom olarak da adlandirilan Goldenhar sendromu goz, kulak,
burun, yumusak damak, mandibula kardiyak ve vertebral anomali-
leri iceren bir sendromdur43.

ilk olarak 1952’ de Dr. Maurice Goldenhar tarafindan tanimlan-
mistir. Kulakta; heliks gelisim anomalisi, dis kulak yolu atrezisi, i¢
kulak yolu anomalileri ve sagirliktir, gézde; mikroftalmi, epibulber
dermoid, goz kapaginda kolobom, strabismus, vertebrada; servikal
hemivertebra veya hipoplazi en sik goriilen kraniyofasiyal anomali-
lerdir. Erkek cinsiyette daha fazla goriliir (2/1), mandibular hipop-
lazi, hipoplastik zigomatik ark, mikrognatti, makrostomi gibi ano-
maliler zor hava yoluna neden olabilmektedir. Damaktaki yiiksek
ark ve yarik damak anomalileri de hava yolunu oldukg¢a zorlastira-
bilir. Servikal seviyedeki hemivertebra veya hipoplazi atlanto-oksi-
pital eklemde subliiksasyona neden olabilir. Bu da bas-boyun hare-
ketleri sirasinda ¢ok daha dikkatli olmamizi gerektirir. Ayni za-
manda boyun hareketlerindeki ciddi kisithlik zor hava yolu ile so-
nuclanabilmektedir. Hava yolu yénetimindeki zorluklar vertebral
anomalilerin derecesinin artmasi ile ve ilerleyen yaslarda daha da
artmaktadir. Bilgisayarl tomografi ile hava yolu anatomisinin ince-
lenmesi bir¢ok hastada endike olabilir44. (Resim 7)45

Goldenhar Sendromu#5
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TRPS1 genindeki mutasyon sonucu gelisen, kraniyofasiyal, iskelet
ve sa¢ anomalilerini iceren 3 subgruptan olusan bir genetik bozuk-
luktur. Genis ¢ikintili biiytik burun (armut seklinde burun), ¢ikintily
maksilla-iist dudak, anormal dig yapaisi, hafif bir mikrognatti, mikro-
sefali ve kisa boy mevcuttur. Tipik liggen yliz gériiniimii vardir ve
¢ogu hastada klinige mental retardasyon da eslik edebilmektedir.
Saclar seyrek ve zayiftir. Cenede malokliizyon goriilebilir ve bu tiim
dismorfik yiiz degisiklikleri ve sik akciger enfeksiyonlar1 zor entii-
basyon, zor maske ventilasyonu ile havayolu yonetimi zor olabi-
lirt6:47. (Resim 8)48
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% 38,1, dar agiz veya havayolunu % 33,3, hipotoniyi % 57,1, larin-
gomalaziyi %14,3 oraninda tespit etmislerdirs2. (Resim 9)49

Trizomi 18 (Edwards Sendromu) 49

Trikorinofalangeal sendrom*8

Otozomal trizomiler i¢inde ikinci siklikla goériilen anomalidir. Bu
sendromlularda %50’sinden fazlasinda kraniofasiayal malformas-
yonlar mevcuttur. Mikrosefal, genis oksiput, mikrognatti, yiiksek
arkli damak, yarik damak ve dudak, kisa boyun ve makroglossi sik-
likla eslik etmektedir49.50.

Ayrica bu ¢ocuklarda trakeomalazi ve obstriiktif uyku apnesi de
gorilebilmektedir. Birmingham ve ark 5 yillik stire icerisinde klinik-
lerinde opere olan Trizomi 18 tanili hastalar1 degerlendirdiklerinde
en sik yasanan komplikasyonlar olarak sirasiyla zor entilibasyon, zor
maske ventilasyonu ve zor intravendz erisim olarak tespit etmisler-
dir51. Kardiyak anomalilerin varlig1 nedeniyle bu ¢ocuklarin ¢ogun-
lugunda yasam siiresi 1 yilin altinda olabilir. iki yas ve {izerine kadar
yasayabilen ¢ocuklarda ise kemik deformiteleri daha da ilerlemekte
ve ozellikle skolyoz gibi solunum fonksiyonlarini bozan anatomik
degisiklikler gelismekte dolayisiyla cerrahi endikasyonu dogmakta-
dir. Kettler ve ark Trisomi 18 tanili cocuklarda maksiller hipoplaziyi
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Klippel Feil Sendromu servikal vertebralarda eksiklik veya 2 ve
daha fazla vertebranin fiizyonuna bagl asir1 kisa boyun, hareket ki-
sithlig1 olan boyun, ensede diistik sa¢ cizgisi ti¢lii karakteristik bul-
gusu ile tanimlanan bir sendromdur. Otozomal dominant genetik bir
sendromdur. Ik kez 1912 yihinda tanimlanmigtir ve nadir gériilen
bir sendromdurs3. Bu hastalara servikal kanal stenozu da eslik ede-
bilir. Hastalarin %75’inde ilk servikal vertebrada fiizyon mevcut-
tur>4. Boyundaki hareket kisithiligy, kisa boyun ciddi hava yolu obst-
riiksiyonuna ve zor entiibasyona neden olmaktadir. Ayrica kisa bo-
yun ve vertebral rotasyon ile tortikollis gelisebilmektedir. Tekrarla-
yan entiibasyon girisimleri ile hava yolunda sisme ve hematom ge-
lisebilir bu da zor ekstiibasyona neden olabilirss. Oksipito-servikal
dizilimin orofaringeal bosluk tizerinde dnemli bir etkisi vardir. Bazi
vaka sunumlari, oksipito-servikal (O-C) fiizyon agisinin postoperatif
iist hava yolu obstriiksiyonu i¢in kritik olacagini ortaya koymus-
tursé. Oksiput-C2 agis1 azaldik¢a dispne ve disfajinin arttig1 gosteril-
mistir57. Bazi servikal filizyon cerrahileri sonrasi da oksiputo-servi-
kal a¢1 azalabilir bu da hava yolu obstriiksiyonuna neden olabilir.
Cerrahi sonrasi ekstlibasyon da zorlasabilmektedir. Uzun stireli en-
tiibasyon ve zor entiibasyona bagh hava yolu daha da daralabilir ve
ekstiibasyon oncesi kaf kacak testi de her zaman dogru sonuglar
vermeyebilirss.

Klippel Feil sendromuna yarik damak, kraniosinistozis, mikrog-
natti ve laryngeal defektler de eslik edebilir. Hiperlaksit servikal
vertebralarla norolojik defisit ve nérodejenerasyon siklikla goriile-
bilir. Klippel Feil sendromlu ¢ocuklarin hemen hemen ¢ogunda zor
hava yolu mevcuttur. Atlanto-oksipital eklemin ekstansiyona izin
vermemesi ile Sinif 3 ve lizeri Cormack-Lehane goriintiileri mevcut-
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tur. Klippel Feil sendromlu hastalarda preoperatif goriintiileme
yontemleri kullanilmasi 6nerilmektedir. (Resim 10)59

Klippel Feil Sendromu>?

Kromozom 11p15 bolgesinde genetic degisiklik sonucu olusan,
13700-15000’ de 1 siklikla goriilen bir sendromdur. Makroglossi,
abdominal duvar defektleri (6r; omfalosel), hipoglisemi, makrozomi
ve hepatoblastom ve Wilms tiimorii gibi embriyonal timorler ile ka-
rakterizedir. Beckwith-Wiedemann Sendromundaki en 6nemli zor
hava yolu nedeni dilin asir1 biiyiik olmasidir. Makroglossi, dil kas lif-
lerinin agir1 biiytimesinden kaynaklanir ve kraniyofasiyal anormal-
liklere yol agabilireo.

Artmis mandibula uzunlugu ile prognatik bir gériinlime neden
olabilir. Ayrica trakeal duvar anormallikleri de zor hava yoluna kat-
kida bulunur. Beckwith-Wiedemann sendromlu ¢ocuklarda trakeal
¢ap normalden daha kii¢lik olabilmektedir¢!. Trakeomalazi goriile-
bilir.

Beckwith-Wiedemann Sendromu®3

https://dergipark.org.tr/en/pub/jocass
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hastay1 yasana hava yolu zorluklar1 agisindan degerlendirmis ve
makroglossisi olan hastalarda daha yiiksek oranlarda zor maske
ventilasyonu, zor entlibasyon, ¢oklu entiibasyon girisimi yasandi-
g1n1 gostermislerdire?.

Ayrica makroglossinin yani sira 1 yas alti, disiik Kkilo,
plastik/kraniofaciyal cerrahi, dil kii¢iiltme ameliyati, OSA dykiisii ve
endokrin komorbiditelerin de zor hava yolu ile ilgili oldugunu
gostermislerdir. Bu ¢ocuklar en c¢ok dil kiigiiltme ve OSA cer-
rahilerine ihtiya¢ duymaktadirlar. (Resim 11)63

2. Vaskuler ve Kutandz Anomalilerin Eslik Ettigi Sendromlar

Bas boyun bdlgesini etkileyen vaskiiler anomalilerin ve kutanéz
tutulumun eslik ettigi sendromlar da pediyatrik zor hava yoluna ne-
den olabilmektedir. Bu sendromlar da bazen kitle olusumu yaparak
bazen hareket kisithlig1 yaparak anatomiyi bozmaktadirlar. Heman-
jiyomlar, lenfatik ve/veya lenfatikovenoz malformasyonlar (kistik
higroma), arterioven6z malformasyonlar seklinde karsimiza ¢ika-
bilmektedir.

Ensefaloanjiomatéz anjiomatozis olarak da bilinen leptomenin-
geal angioma, fasiyal vaskiiler malformasyon (porto sarabi lekesi)
ve gozde vaskiiler malformasyon triadi ile karakterize bir nérokuta-
noz sendromdur. Vaskiiler anomaliler ve anjiomlar havayolu ve
orak kaviteyi de i¢cine alacak sekilde olabilir. Burun, gingiva, damak,
dili larinks ve trakeada yerlesmis olabilir ve fasiyal hipertrofi uyku
apne sendromuna neden olabilmektediré4¢5. Sturge-Weber’ li ¢o-
cuklarda zor maske ventilasyonu ve zor laringoskopi goriilebilmek-
tediree,

Sturge-Weber6?
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Ayrica bu anjiomalar havayolu obstriikte etmekle birlikte kolaylikla
kanayabileceklerinden aspirasyona da neden olabilirler.
Entilibasyon sirasinda travmatize etmemek icin kayganlastirici jeller
kullanilabilir ve aspirasyon sirasinda dikkatli olmak gerekmektedir.
(Resim 12)67

Konjenital fasiyal distrofi olarak da byline sert deri sendromu er-
ken infant ve ¢ocukluk déoneminde yaygin sert ve gergin cilt varligi
ile karakterizedirss. Ciltteki gerginlik ve cilt elastikiyetinde azalma
agi1z acikliginda ve boyun hareketlerinde kisithiliga, gogiis ekspansi-
yonunda azalmaya, eklem kontraktiirlerine, biiylime geriligine ne-
den olmaktadir. Genel olarak yiizden ziyade bacak, uyluk ve kalgalar
daha ciddi olarak etkilenir. Ancak anelastik submental cilt nedeniyle
boyun hareketleri kisitli ve mikrognatti varliginda agiz aciklig: da-
ralmis olarak gozlenir. Ciltteki sertlik yasla birlikte artmaktadir. Bu
da daha ileri yaslarda zor havayolu ile karsilasma riskini artirmak-
tadiré9. (Resim 13)70

Sert Deri Sendromu?0

Bu derlemede pediyatrik dénem sendromlarinin zor hava yoluna
neden olan 6zellikleri sunulmak istenmistir. Pediyatrik zor hava yo-
luna neden olan sendromlar cerrahi veya hava yolu girisimi énce-
sinde fizik muayene ve goériintiileme yontemlerin de dahil edilmesi
ile dikkatli bir sekilde degerlendirilmelidirler. lyi bir preoperatif ha-
zirlik ile olas1 komplikasyonlar en aza indirilebilmektedir. Bu send-
romlar, agiz acikligini kisitlayarak, tiromental mesafeyi kisaltarak,
dili biiytiterek, boyun hareketlerini kisitlayarak, uyku apne sendro-
muna neden olarak vb. hava yolu obstriiksiyonuna neden olmakta-
dirlar. Tekrarlayan cerrahi girisimler ve ¢ocugun biiylimesi ile ana-
tomik degisiklikler de ilerleyecek ve hava yolu yonetimini zorlasti-
racaktir. Bu nedenle bir¢ok sendromik ¢ocuk erken yaslarda hava
yolunun agilmasina yonelik cerrahileri gecirmelidir. Dolayisiyla
sendromik cocuklar preoperatif dénemde daha dikkatli bir sekilde
degerlendirilmelidir.

Yazar tim resimlerde hasta vasisinin, kendisinin yazili onaminin
oldugunu veya kaynaklarindan izin alinarak yaymlandigini ve
atifladigin veya acik erisimli gorselleri kullandigini beyan eder.
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