Charge Sendromu On Tanili
Prematiire Hastanin Acil Anal Atrezi
Cerrahisinde Anestezi Yonetimi
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| GIRiS

Bu olgu sunumunda CHARGE sendrom 6ntanili prematiire hastanin acil anal
atrezi cerrahisinde peroperatif anestezi yonetimini sunmay1 amagladik.

CHARGE sendromu (CS) nadir (1/10000) goriilen, prenatal ve neonatal
donemde konjenital ve dismorfik ¢esitli anomalinin eslik ettigi nadiren de olsa
otozomal dominant gegisli bir genetik bozukluktur. Hall ve Hittner ilk defa bu
sendromun Ozelliklerini belirttiklerinden kendi isimleriyle anilmasiyla beraber,
Pagon ilk olarak kolobom, koanal atrezi, kalp kusurlari, genital anormallikler,
biiylime geriligi ve kulak malformasyonu gibi kardinal anomalileri tanimlamis-
tir ve CS terimini kullanmistir (1,2). Gliniimiizde Blake ve Verloes tarafindan
modifiye edilen kriterlerle tan1 almaktadir (3,4). Bunlar arasinda trakeodzofa-
geal fistiil, belirgin yiiz goriiniimi, orofasiyal yarik, ekstremite anormallikleri ve
nadiren immiin yetersizlikler sayilabilir.

8q12de bulunan CHD7 (kromodomain sarmal DNA baglayici protein) ge-
nindeki mutasyonlar sendromun en sik nedenidir nadir olarak da otozomal
dominant kalitim gésterir. CHD7 genindeki mutasyonlar, gen ekspresyonunun
diizenlenmesini ve diizensiz noral krest gelisimini kesintiye ugratan islevsel ol-
mayan, kisa bir CHD7 proteininin yapilmasina yol agar. Bu degisiklikler emb-
riyonik donemde meydana gelirse, CS'nin tipik ozellikleri ortaya ¢ikar (3). CS
ismini hastalikta goriilen bu belirtilerden almstir (5,6).

o C Coloboma; gozde yapisal bir kusur olan kolobom
o H Heart defect; kalp anomalileri
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num hizi, stridor ve basarisiz ekstitbasyondu (23). Bu riskler goz 6niine alin-
diginda, CS’li gocuklar ameliyattan sonra genel pediatrik popiilasyondan daha
uzun siire izlenmelidir.

Bu hastalarin ameliyat sonrasi uzun siireli mekanik ventilasyona ihtiya¢ duy-
ma olasiliklar1 daha yiiksektir. Mekanik ventilasyonun daha yiiksek gozetim al-
tinda yapilmasi énerilir. Anestezi sonrasi olumsuz hava yolu olaylar1 i¢in 6nemli
olgiide daha yiiksek risk nedeniyle ayaktan anestezi 6nerilmez.

Hastamiz postoperatif takiplerinde vital bulgular1 stabil idi. Postoperatif
2.giinde etkin spontan solunumu mevcut iken SpO,:94-95 oldugundan ekstiibe
edildi. Postoperatif yogun bakim yatiginin 7. giiniinde genetik tarama kesin tani
amactyla ve mevcut konjenital kardiyak anomalilerin cerrahi tedavisi amaciyla
ileri merkeze sevk edildi.

| soNuc

Perioperatif yonetimde devam eden gelismeler prematiire ve multipl defektli be-
beklerin morbidite ve mortalite insidansini azaltmistir. Yeni cerrahi tekniklerin
tanitilmasi ve anestezik ilag ve tekniklerin cerrahi prematiire iizerindeki etkile-
rinin daha kapsamli anlasilmasi, cerrahlar ve anestezistler icin bir¢ok zorlukla
miicadele edebilme kolaylig1 saglamistir. Kapsamli degerlendirme ve agik ileti-
sim saglik ekibi 6nemlidir. Perioperatif morbidite ve mortaliteyi en aza indirmek
i¢in yasa bagl degiskenlerin ve anestezik ve cerrahi prosediirlerin etkilesiminin
temel olarak anlagilmasi esastir.

CSli bireylerin ozelliklerine uygun yogun bakima ihtiyaglar1 vardir. CS'li
cocuklarla ilgili birgok sorun olmasi nedeniyle, anestezi yonetimi zorludur ve
uzman becerileri gerektirir. Erken tani ve miidahale, hayatta kalma ve sonug fay-
dalarini kesinlikle iyilestirebilir. Biz de hem prematiire hem multipl konjenital
anomalileri olan CS 6n tanili hastamizi her tiirlit komplikasyona hazirlikli olarak
acil anal atrezi operasyonunda gerekli 6nlemlerle giivenli bir sekilde anestezi yo-
netimimizi gerceklestirmeyi basardik.
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