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Sedasyon Altinda Dis Tedavisi Yapilan CHARGE Sendromu Hastasinda Anestezi Yonetimi

Anesthetic Management During Dental Treatment Under Sedation of a Patient Diagnosed with CHARGE

Syndrome
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OZET

CHARGE sendromu kardiyak, okiiler ve isitme ile ilgili malformasyonlar,
solunum sistemi, lrogenital sistem anomalileri, zihinsel ve fiziksel gelisim
geriligi ile karakterize, Ust solunum yolu ve kardiyak anomaliler nedeni ile
anestezi uygulamasini zorlastirabilen bir sendromdur. Bu olgu sunumunda
CHARGE sendromu tanisi olan 3 yasindaki hastanin sedasyon altindaki dig
tedavisi isleminde uygulanan anestezi yonetimini sunmayi amagladik.
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ABSTRACT

CHARGE syndrome is characterized by cardiac, ocular and sensorial
malformations, respiratory and urogenital system anomalies with intellectual
and/or physical retardation. Due to upper respiratory system and cardiac
anomalies, anesthetic management of these patiens can be challenging. In this
case report, we aimed to present anesthetic management of 3 years old male
patient diagnosed with CHARGE syndrome who underwent dental treatment
under sedation.
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GiRis

CHARGE sendromu yaklagik olarak 1.2/10.000 oraninda gérilen ve
koloboma (6zellikle retinada) (C), kalpte defektler (H), koanal atrezi (A),
kraniyal sinirlerde ve genel olarak gelisimde gerilik (R), daha sik olarak
erkeklerde olmak tizere genital organlarda anomaliler (mikro penis ve inmemis
testis) (G), i¢ ve dis kulakta iletimsel ve/veya noral sagirlik, kulak yapisinda sekil
bozuklugu (E) seklinde o6zellikler olan ve buyiik ¢ogunlugu sporadik olan,
nadiren de otozomal dominant gegis gosteren bir sendromdur (1). CHARGE
sendromu olan hastalarin %75’inde CHD7 geninde mutasyon tespit edilmistir
(1). Koanal atrezi ve koloboma gorilmeyen hastalarda da genetik olarak
CHARGE sendromu tespit edilmistir.

Bu hastalarda yaklasik %80 oraninda kalp hastaliklari gorilurken, en sik
olarak gorulen siyanotik kalp defekti Fallot tetralojisi olup (%75-80), patent
duktus arteriyozus, atriyal septal defekt, ventrikiler septal defekt ve kapak
anomalileri de gorulebilmektedir (1). Koanal atrezi solunum sikintisina neden
olabilmekte, bu hastalarda anestezi uygulandiginda zor havayolu ile
karsilasilabilmektedir (2). Dogumda bilateral posteriyor koanal atrezi tespit
edilen yenidoganlarda mortalite yiksek seyredebilmektedir.

CHARGE sendromu olan hastalarda tek tarafli veya ift tarafli fasyal paralizi,
%40 oraninda Bell paralizisi ve %30 oraninda yutma bozuklugu (9 ve 10.
Kraniyal sinir defekti) gorulebilmektedir (1).

Tani igin gerekli major bulgularin yaninda bu hastalarda Uriner sistem
anomalileri, bobrekle ilgili problemler, gastrotzefageal refli gibi minor
bulgular da gorilebilmektedir. Yine dudak, dil ve damakla ilgili sorunlar
ozellikle bu hastalarin beslenme agisindan zor ve riskli grup olarak
tanimlanmasina neden olmaktadir (3). Yine bu hastalarin erken dénemde
anestezi altinda cerrahi gerektiren malformasyonlarinin olmasi, hastalari
anestezist agisindan dikkatle degerlendirilmesini gerekli hale getirmektedir.
Bu yazida sedasyon altinda dis tedavisi yapilan 3 yasinda CHARGE sendromu
tanili erkek hastaya uygulanan anestezi yonetimini sunarak, literatir esliginde
tartismayi amagladik.

OLGU SUNUMU

Agiz icinde ¢oklu dis ¢lrigl nedeni ile dental tedavi planlanan 3 yasinda
CHARGE sendromu tanisi olan erkek hastada kooperasyon ve oryantasyon
kisitliligi olmasi Gzerine, islemin sedasyon/derin sedasyon altinda yapilmasi
planlandi. Hastanin fizik muayenesinde dismorfik yiiz gériinim, dusik kulak,
yiksek damak, apikal odakta 2/6 sistolik Gfiirim tespit edildi. Pediyatrik
kardiyoloji bélumintin takibindeki hastanin aileden alinan 6ykiisiinde cihazla
(ADO 1) kapatilmig PDA’si oldugu ogrenildi. Hasta pediyatrik kardiyoloji
bolimune konsiilte edilerek, kardiyolojik agidan engel bir durum olmadigi teyit
ettirildi. Hastanin pediyatrik kardiyoloji boliminde yapilan EKO’sunda;
EF=%70 ve |. derece TY tespit edildi. Perikardiyal eflizyonu bulunmayan
hastanin elektrokardiyografisinde (EKG) normal sinlis ritmi tespit edildi.
Hastanin ilag kullanim 6ykisi sorgulandiginda ise gastroozefageal reflti nedeni
ile lansoprazol kullandigi, yine mide-barsak peristaltizmini dlizenlemek igin
domberidon ve laktuloz kullandigi 6grenildi. Anjiyo 6ykisii olan hastanin
kardiyolojik yonden ilag kullanim &6ykisi bulunmamaktaydi. Hastanin PA
akciger grafisinde ve hemogram, biyokimya kan testlerinde herhangi bir
patolojik bulgu saptanmadi.

Operasyon giind, islem dncesi 8 saat suire hasta ag biraktirildi. Merkezimizde
anestezi altinda vyapilan dis tedavilerinde entlbasyon gerektirmeyen
sedasyon/derin sedasyon uygulanmasina ragmen, olasi bir acil entlibasyon ve
zor entlbasyon olasili§l gbéz oOniine alinarak laringeal maske, her boy
entlibasyon tlpU ve laringoskop kasiklari ile acil trakeostomi ekipmanlari hazir
bulunduruldu. Operasyon odasina alinmadan énce hastanin sol el dis ylizeyine
lidokain igeren krem uygulandiktan 5 dakika sonra 24 gauge intraket ile damar
yolu agildi ve 10 mL kg/st hizinda 1/3 dekstroz/NaCl solisyonu inflizyonu
baglandi. EKG, noninvaziv kan basinci, periferik oksijen satiirasyonu
monitorizasyonu yapilan hastaya % 100 O2 iginde indiksiyon igin %8
sevofluran 2 dakika sure ile inhalasyon yoluyla uygulandi, indiksiyonu takiben
4 It/dk %50 02/N.O karisimi ile % 4 sevofluranin nazal kandl yolu ile
inhalasyonu yapildi.
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isleme baslanmadan énce intravendz yoldan ketamin/propofol karisimi (1:2)
6nce 1.5 mg/kg bolus sonrasinda anestezi idamesi igin 90 micg/kg/dk dozunda
infizyon baglandi. Yirmibes dakika stiren islemde 6 dige dolgu yapilirken, 2 disg
cekimi gergeklestirildi. Operasyon siresince hastanin  solunum ve
hemodinamik goéstergeleri normal sinirlar icinde seyretti. islem siiresince
spontan solunumu olan hastaya ek bir havayolu girisimi uygulanmadi, bulant
ve kusmanin profilaksisi i¢in intravendz metoklopramid (0.15 mg/kg)
uyguland. islemin sonunda spontan solunumu yeterli olan hastaya derlenme
odasinda yiiz maskesi ile 4 It/dk %100 Oz verildi. Sekresyonlarin aspirasyonu
icin cerrahi aspirator hazir bulundurulan hasta, derlenme odasinda 2 saat sire
ile izlendi. Derlenmesi yeterli diizeyde, kooperasyon oryantasyonu preoperatif
dénemdeki gibi olan hasta taburcu edildi.

TARTISMA

CHARGE sendromu olan hastalarda anestezi yoOnetimini zorlastiran
malformasyonlarin basinda koanal atrezi, retrognati, mikrognati, laringeal
paralizi ve kardiyak malformasyonlar gelmektedir. Bu hastalarda ¢ene
yapisindaki bozukluklar ve yutma fonksiyonunu da etkileyen laringeal paralizi
genel anestezi uygulamasinda entlbasyonu ve ekstiibasyon sonrasi
sekresyonlarin  aspirasyonunu  zorlastirabilmektedir  (4). Yine bu
malformasyonlar koanal atrezi ile birlikte nazal solunumu engelleyerek,
solunum isinin oral yolla yapilmasina neden olmakta, dis tedavisi gibi oral
kaviteyi ilgilendiren islemlerde hava yolunun normal fonksiyonunu
zorlastirabilmektedir  (4,5). Merkezimizde vyapilan tedavilerde spontan
solunumun baskilanmasini en fazla engelleyen anestezik madde olan ketamin
tercih edilmekte ve propofolle kombinasyonu yapilarak yeterli anestezi
derinligi solunumu deprese etmeden saglanabilmektedir. Bununla birlikte
laringeal maske ve endotrakeal tiip gibi solunum ekipmanlari vakalarda hazir
bulundurulmaktadir. Bu vakada ise zor entubasyon olasiigi mevcut
oldugundan, hastanin anestezi 6nce degerlendirilmesi yapiimis, mallampati
skoru | olmasina ragmen, acil trakeostomi igin hazirlik yapilmistir. Roger ve
arkadaglari (6) tarafindan yapilan bir calismada posteriyor nazal koana agikligi
olan CHARGE sendromlu hastalarda %10 oraninda trakeotomi gerektigi
bildirilmistir. Yine CHARGE sendromu olan hastalarda ilerleyen yasla birlikte
zor entlbasyon olasihiginin arttigl bildiriimektedir (5,7). Hastamizda ise
herhangi bir havayolu enstriimani kullanimina gerek olmadan islem basari ile
sonlandinlmistir. Kisa operasyon siresi (25 dakika), ketamin kullanimi ve sik
aspirasyon uygulamasinin bu sonugcta etkili oldugunu diisinmekteyiz.

CHARGE sendromu olan hastalarda anestezi yonetimini zorlayabilecek diger
faktor kardiyak anomalilerin olusu ve bu anomalilerin (Fallot tetralojisi, atrial
septal defekt (ASD), ventrikiler septal defekt (VSD), patent duktus arteriyozus
(PDA), sol ventrikil hipertrofisi, kalp kapaklarinda yetmezlik gibi) erken
donemde tedavi edilmemesi veya tedavi sonrasinda kontrolinin yapilmamis
olmasidir. Bu nedenle bu grup hastalarda preoperatif kardiyoloji
konsultasyonunun yapilmasi, kardiyoloji  6nerilerinin  dikkatle yerine
getirilmesi 6nemlidir. Hastamizin yapilan kardiyoloji konsiltasyonunda EKO’su
yapilarak, kalp pompa fonksiyonunda ve morfolojisinde patolojik bir durum
olmadigl, cihazla kapatilan PDA’nin anesteziye engel olmadigi teyit edilmistir.

CHARGE sendromlu hastalar postoperatif erken donemde ¢ok dikkatli ve
monitorize olarak izlenmeli, 6zellikle aspirasyon tehlikesi oldugundan, bu
hastalarin postoperatif havayolu sekresyonlarinin temizlenmesine, bulanti
kusmanin 6nlenmesine 6zel 6nem verilmelidir. Olgumuzda hastanin
oryantasyon ve kooperasyonu, preoperatif diizeye gelene kadar beklenmis, bu
arada hastaya nazal oksijen verilerek, monitorize olarak izlenmis, ayrica
operasyon bitiminden 6nce metoklopramid uygulanarak bulanti ve kusma
olasiligi en aza indirilmistir.

SONUC

CHARGE sendromlu hastalarda hava yolu yonetimi ve hemodinamik
stabilizasyonu bozacak kardiyak anomalilerin erken tedavisi, preoperatif
donemde kardiyoloji konsiltasyonu hayati 6neme sahiptir. Sedasyon altinda
yapilan islemlerde dahil olmak Uzere, bu hastalarda istenmeyen havayolu
olaylarina karsi, acil trakeostomi dahil tim onlemler alinmalidir. Yine yiiksek
aspirasyon riskine bagh olarak intraoperatif ve postoperatif donemde yeterli
aspirasyonu saglayacak cerrahi aspiratorler hazir bulundurulmalidir.
Preoperatif  kardiyoloji  konsiiltasyonunun  sonucunda, intakt bir
kardiyovaskiler sistem varligi teyit edilmeden anestezi uygulanmamal,
koroner anjiyo veya diger girisimsel islem gerekliliginde, stabil bir duruma
ulagilana kadar elektif operasyon ertelenmelidir.

CGikar Catismasi
Yazarlar herhangi bir ¢ikar ¢atismasi bildirmemistir.
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