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1. Giriş 2. Tartışma

   Pediyatrik havayolunda gelişebilecek olası komplikasyonlar eriş-
kinlere oranla çok daha fazladır. Bunun nedeni sadece anatomik ve 
fizyolojik farklılıklar değil aynı zamanda pediyatrik yaş grubunda 
havayolunu etkileyebilecek sendromların daha fazla görülmesidir. 
Başın göreceli olarak büyük, oksiputun çıkık, boynun kısa, dilin bü-
yük ve çenenin küçük olması hava yolu obstrüksiyonunu artırarak 
erişkine göre daha fazla zor havayoluna neden olabilecek pediyatrik 
anatomik değişikliklerdir. Pediyatrik hastalarda larinks sefale daha 
yakın yerleşimlidir. Yani erişkinde larinks C4-5 seviyesinde iken pe-
diyatrik popülasyonda C3-4 seviyesindedir1. Çocukluk çağında eşlik 
eden sendromlar anatomik yapıları daha da bozarak havayolu obst-
rüksiyonu olasılığını artırabilmektedirler. Ayrıca pediyatrik yaş 
grubunda sık üst solunum yolu enfeksiyonu geçirilmesi hava yolunu 
daha reaktif hale getirecek dolayısıyla da bronkospazm, laringos-
pazm gibi komplikasyonların olasılığını artıracaktır. Anatomik deği-
şikliklere sekresyonların ve ödemin eşlik etmesi de havayolu yöne-
timini zorlaştıracaktır. Bu derlemede zor hava yoluna neden olan 
sendromların hangi anatomik veya klinik özelliğine bağlı olarak zor 
hava yoluna neden olabileceğini kısaca tanımlamayı amaçladık. 
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Sendromik çocuklar hem sendromlarına bağlı klinik sonuçlar nede-
niyle hem de diğer çocuklarda görülebilen endikasyonlarla cerrahi 
operasyon geçirmek zorunda kalabilirler. Çoğu cerrahi de genel 
anestezi altında uygulandığından hava yolu güvenliği işin içine gir-
mektedir.  Pediyatrik sendromlar kraniyofasiyal veya nonkraniyo-
fasiyal sendrom şeklinde sınıflandırılabilir. 

1. Kraniyofasiyal Sendromlar

1.1. Mupopolisakkaridozlar (MPS)

MPS’ ler lizozomal enzim sistemindeki defekte bağlı glikozami-
noglikanların (GAG) anormal depolanması sonucu gelişen bir send-
romdur. GAG’ lar birçok organda bulunan, hücresel iletişimde etkin 
olan hücre ve ekstrasellüler matriksin yapımında rol oynayan poly-
merize şeker-protein molekülleridir. GAG ve GAG fragmanlarının bi-
rikmesi hücresel işlev bozukluğuna ve aşırı büyümeye neden olur. 
Enzim eksikliği tipi ve biriken GAG’ a göre MPS’ ler alt tiplere sınıf-
landırılmaktadırlar2. (Tablo 1)2 

GAG birikimi ile birlikte yumuşak dokularda kalınlaşma, dilde bü-
yüme gelişir. Dismorfik yüz görüntüsü vardır. Ağız büyüktür. Kısa 
hareketsiz boyun, servikal omurga ve temporomandibular eklem-
lerde hareket kısıtlılığı olur ve tüm bu anatomik değişiklikler maske 
ventilasyonu, laringoskopi ve entübasyonu zorlaştırır3. (Resim 1)4 
Ayrıca endotrakeal entübasyon 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 görülebilir bu da 
spinal kord kompresyonuna ve nörolojik defisit gelişmesine neden 
olabilir5. Mandibular hipoplazi, temporomandibular eklem prob-
lemleri de eşlik edebilir. 

Amaç: Pediyatrik yaş grubunda zor hava yoluna sebep olabilecek sendromlar çok daha fazla görülebilmektedir. Bu

sendromlara bağlı gerek hava yolu ile ilgili gerekse diğer organ ve sistemlerle ilgili cerrahi geçirmeleri veya hava

yolunun açılmasına yönelik girişimler endike olabilmektedir. Bu derlemede pediyatrik sendromların neden zor hava
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Sonuç: Sendromik çocuklardaki anatomik değişiklikler ve geçirilmiş cerrahiler zor hava yolu riskini artırmaktadır.

Bu çocukların preoperatif değerlendirmesinin multidisipliner olması ve görüntüleme yöntemlerinin kullanılması ile

hava yolu yönetimi daha kolay hale getirilebilir.  
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Mukopolisakkaridoz Sınıflaması 

 

 

Subtip İsim Enzim Eksikliği GAG substratı Klinik Özellikler 

MPS IH Hurler Alpha-L-iduronidaz/ OR 
Heparan sülfat 
Dermatan sülfat 

Kaba yüz özellikleri, gelişme geriliği, ciddi çok seviyeli 
havayolu obstrüksiyonu, OSA, kardiyak defektler, 
hepatosplenomegali, korneal opasite ve iskelet 
deformitesi. 
Tedavi edilmezse adölesan döneme kadar yaşayabilir. 

MPS HIS Hurler-Scheie Alpha-L-iduronidaz/ OR 
Heparan sülfat 
Dermatan sülfat 

Şiddeti veya başlangıç hızı farklılık göstermekle birlikte 
MPS IH’ ye benzer özellikler. Normal zeka 

MPS IS Scheie Alpha-L-iduronidaz/ OR 
Heparan sülfat 
Dermatan sülfat 

Hafif, geç başlangıçlı. Kardiyak kapak hastalığı, korneal 
opasite. Normal zeka 

MPS II Hunter 
İduronidaz sülfat/ 
 X’e  bağlı genetik geçiş 

Heparan sülfat 
Dermatan sülfat 

SSS hastalıklarını da içeren geniş bir spectrum. MPS IH’ 
ye benzer havayolu ve kardiyak problemler, gelişme 
geriliğ ve agresif davranışlar. Korneal opasite yok. 

MPS III A-D Sanflippo A-D 
Her subgruba bağlı farklı enzim 
eksikliği/OR 

Heparan sülfat 
 

Agresif davranışlarla birlikte progresif nörokognitif gerilik. 
Kısa boy. MPS A en şiddetlisi 

MPS IV A Morquio A 
N-asetilgalaktozamin- 
6-sülfataz/ OR 

Keratan Sülfat 
Sıklıkla boy kısalığı, kifoskolyoz ve dizostozis multipleks 
gibi kas iskelet hastalıkları görülür. Trakeal stenoz 
oldukça sıktır. 

MPS IV B Morquio B 
Beta-galaktozidaz / 
OR 

Keratan Sülfat Morquio A’ ya benzer ancak daha hafif şiddetlisidir. 

MPS VI Maroteaux-Lamy 
N-asetilgalaktozamin- 
4-sülfataz/ OR 

Dermatan sülfat 
MPS IH’ ye benzer hastalık spektrumu gözlenir ancak 
SSS tutulumu çok nadirdir. 

MPS VII Sly B-glukuronidaz/OR 
Heparan sülfat 
Dermatan sülfat 

MPS I’ e benzer ara bir klinik sergiler. Çok Nadirdir. 

OR; Otozomal Resesif, MPS; Mukopolisakkaridoz,  

 
 

 
 

 
Mukopolisakkaridoz tip 1

4 
 
 
MPS tanılı çocuklar obstrüktif uyku apnesi, tonsillektomi (sık üst 

solunum yolu enfeksiyonları), ileri derece iskelet deformitelerinin 
düzeltilmeleri gibi pek çok nedenle cerrahi operasyon geçirmek zo-
runda kalırlar. Odontoid hipoplazi ile birlikte subdural GAG depozit-
lerine bağlı spinal kompresyon varlığı havayolu yönetimini daha zor 
hale getirir ve bu durumdaki hastalarda nörolojik komplikasyon 
olasılığı da artmıştır6.  Abdominal organlarda büyüme solunum işini 
artırmaktadır. Kaburgalardaki şekil değişikliği ve sertleşme torak-
sın ekspansiyonunu zorlaştıran bir başka faktördür ve trakeada tor-
siyositeye (bükülmeye) neden olur7. MPS tanılı çocuklar enzim rep-
lasman tedavisi (ERT) ve hemapoetik kök hücre transplantasyonu 
(HKHT) tedavisi almaktadırlar. Özellikle MPS I tanılı çocuklarda 
HKHT tedavisi üst ve alt havayolunda, miyokardiyumda GAG biriki-
mini azaltmakta ve hepatosplenomegaliyi önleyebilmektedir8,9.   

 
1.2. Trizomi 21 (Down Sendromu) 

Trizomi 21 21. Kromozom çiftinde genellikle ayrılmamaya bağlı 
fazladan 1 kromozumun bulunması sonucu gelişen otozomal gene-

tik bir sendromdur. Karakteristik bir yüz şekli vardır. Karakteristik 
özellikler arasında geniş ve düz yüz, küçük burun, palpebral fissür-
lerin yakın olması, kalın ve uzun dil sayılabilir. Oksiput düz, burun 
kökü çökük, alın eğimli, kulaklar düzleşmiş kıvrımsız, gözler çekik 
epikantal kıvrımlı ve hipoteloriktir. Bu çocuklarda anatomik anoma-
lilere yarık damak ve yarık dudak sıklıkla eşlik etmektedir. Trizomi 
21’ li çocukların mikrognattik, büyük dilli, kısa-kalın boyunlu olma-
ları ve faringeal kaslarındaki hipotoni havayolunu daraltan başlıca 
sebeplerdendir. Ayrıca bu çocuklarda adenoid ve tonsillerin hipert-
rofik olması, glossoptozis ve yüksek damak varlığı da havayolunu 
daha da daraltacak nedenlerdendir10-12.  

Laringomalazi 2 yaş altı, OSA da 2 yaş üzeri trizomi 21’ li çocuk-
larda en sık görülen üst hava obstrüksiyonu nedenleridir13. Yaklaşık 
Trizomi 21’ li çocukların %15’ i atlantoaksiyal eklemde ligamentöz 
laksisiteye sahiptir14.  

 Trakeomalazi, laringomalazi, laringeal kleft, trakeal stenoz Tri-
zomi 21’ de oldukça sık görülmektedir15,16. 

 

 
. 
 

 
Pierre Robin Sendromu (PRS)

 19 

Tablo 1 

Resim 1 

Resim 2 
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1.3. Pierre Robin Sekansı (PRS) 

 Mikrognatti (retrognatti), glossoptozis ve havayolu obstrüksi-
yonu ile karakterizedir17. Bazı otörler mikrognatti, glossopitozis ve 
yarık damak olarak tanımlasa da birçok infantta yarık damak olma-
masına rağmen havayolu obstrüksiyonu mevcuttur18. (Resim 2)19   

Ventriküler septal defekt (VSD), atriyal septal defekt (ASD), fallot 
tetralojisi ve patent duktus arteriosus (PDA) gibi kardiyak anomali-
ler %20 gibi büyük bir oranda eşlik etmektedir20.  

Stickler sendromu, velokardiyofasiyal (22q, 11.2 eksikliği), fetal 
alkol sendromu ve Treacher-Collins sendromu PRS ile ilişkisi göste-
rilmiş sendromlardır. PRS’nin en önemli semptomu havayolu obst-
rüksiyonudur ve hastalar beslenme güçlüğü, stridor, retraksiyonlar 
ve siyanoz ile başvurabilir. Mikrognatti ne kadar şiddetli ise epiglot 
ve dil kökü kollapsı ile havayolu obstrüksiyonu o kadar şiddetlidir. 
Beslenme güçlüğü ve reflü zamanla gelişme geriliğine neden olmak-
tadır. Havayolunu açmak için havayolu açma araçları ve pron pozis-
yon kullanılabilir. Pron pozisyon hastaların %70’inde havayolunu 
açmakta etkindir. Bazı hastalarda nasofaringeal airwayler, dil dudak 
adhesyonu, mandibular distraksiyon osteogenezisi ve trakeostomi 
gibi girişimler ile havayolu açılmaya çalışılmaktadır21. PRS’ li hasta-
larda laringomalazi veya subglottik-trakeal patolojiler de görülebil-
mektedir. 
 

1.4.  Treacher Collins Sendromu (TCS) 

İlk kez Edward Treacher Collins tarafından 1990’ da tanımlanmış-
tır22. Mandibulofasiyal dizostozis, Franceschetti-Zwahlen-Klein 
sendromu veya TCS olarak da bilinmektedir. ‘Treacle’ nükleoler fos-
foproteini kodlayan TCOF1genindeki mutasyon sonucu oluşur23. 
Maksiller, zigomatik ve mandibüler hipoplazi ile birlikte olan dar 
ağız açıklığı, mikrognatti, dış kulak anomalileri, işitme kaybı, yüksek 
arklı damak, kolobomlar (lens, iris veya retinadaki konjenital de-
fektler) ve temporomandibüler eklem anormallikleri mevcuttur. Bu 
anatomik değişiklikler direk laringoskopi ve endotrakeal entübas-
yonda zorluklara neden olabilmektedir24. Orta yüzde hipoplazi var-
dır ve alt kirpikler tamamen veya kısmen yoktur. Tipik olarak çıkın-
tılı bir burun, küçük yüz ile kuş benzeri görünüm vardır25. (Resim 
3)13 Özellikle ağız açıklığının dar olması, posterior yerleşimli büyük 
dil, faringeal hipoplazi ve temporomandibüler eklem anomalileri 
zor hava yolu nedenidir. 

 
 

 
 

 

 
Treacher Collins Sendromu (TCS)

 13 
 
 

 

1.5. Apert Sendromu 

Apert, Crouzon and Pfeiffer sendromu kraniyosinositozis ile bir-
likte değişik oranlarda midfasiyal hipoplazinin, hipertelorizm ve 
propitozisin eşlik ettiği sendromlardır26. (Resim 4)27  

 Apert OD geçişli, FGFR2 (fibroblast growth factor) geninde mu-
tasyonla karakterize bir sendromdur. Akrosefalosindaktili olarak 
tanımlanan sendrom, kraniyal süturlarının erken kapanması so-
nucu gelişen kraniosinositozis, fasiyal hipoplazi, el ve ayaklarda sin-
daktili ve kafa tabanında defekt ile karakterizedir. Makroglossi, mik-
rognatti, yarık damak, uvula bifida, koanal atrezi, özefagial atrezi, pi-
lor stenozu, trakeaözefagial fissür gibi anomaliler eşlik edebilmek-
tedir28-30. Servikal vertebra füzyonu özellikle C5-C6 seviyesinde göz-
lenmektedir13. Midfasiyal hipoplazinin şiddetine bağlı olarak bu 
hastalarda OSAS görülebilmektedir31. Zamanla orta hat hipoplazisi 
artmakta ve bu da havayolu obstrüksiyonunu artırmaktadır. Forte 
ve ark. Apert sendromlu hastalarda havayoluna ilişkin problemin 
nazal kaviteden çok farengeal bölgede olduğunu ve hipofarinkse 
doğru gidildikçe anteroposterior olarak daha fazla daraldığını 
göstermişlerdir32. Genel olarak da Apert sendromlu çocuklarda 
havayolu obstrüksiyon semptomları nazofaringeal alandan çok 
laringofaringeal alanla ilişkilidir33.  
 
 

 
 
 

 
Apert Sendromu27 
 
 
 

Resim 3 Resim 4 
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1.6. Crouzon Sendromu 

Akrosefalosindaktili II olarak bilinen FGFR-2 geninde mutasyona 
bağlı gelişen OD bir sendromdur. Koronal, sajital ve bazen de lamb-
doidal süturlerde kraniosinositozis mevcuttur28. (Resim 5)34 

C2-3 servikal vertebralarda füzyon, hipertelorizm, egzoftalmus, 
yüksek arklı damak, yarık damak, bifida uvula, koanal atrezi eşlik 
edebilmektedir. Maksiller hipoplazi maske ventilasyonunu zorlaştı-
rır. Kraniosinositozise bağlı intrakraniyal basınç (İKB) artışı söz so-
nusudur. İKB’ nin artması cerrahiyi zorunlu kılar. Bu çocuklarda ha-
vayolu obstrüksiyonunun artması OSAS’ı da tetiklemektedir35. Özel-
likle 1 yaşın altında yapılan cerrahi düzeltmeler havayolu obstrük-
siyonunu azaltmaktadır36. Crouzon sendromlu çocukların %55’ 
inde işitme kaybı mevcuttur ancak bu çocuklar çoğunlukla mental 
olarak normaldirler37.  

 
 

 
 
 

 
Crouzon Sendromu

34 
 
 

1.7. Pfeiffer Sendromu 

Akrosefalosindaktili Type V olarak da bilinen Pfeiffer Sendromu, 
sagital kraniosinostozis, orta yüz hipoplazisi, ve yumuşak dokuda 
sindaktili ile karakterizedir. FGFR1 ve FGFR2 genlerindeki mutas-
yona bağlı gelişen çok nadir bir sendromdur. Cohen, Pfeiffer Send-
romunu 3 grupta sınıflandırmıştır38. Tip I klasik bulguları içerirken, 
Tip II ve III’ de orta yüz hipoplazisi ve oküler propitozis cok şiddet-
lidir ve nöral deformiteler daha fazla olduğundan yaşam beklentisi 
daha kısadır. Tip II’ de yonca yaprağı (cloverleaf) kafatası deformi-
tesi varken, III’ te yoktur. (Resim 6)13 Pfeiffer Sendromu 

Koanal atrezi, yarık damak, makroglossi, laringomalazi, trakeo-
malazi ve bronkomalazi görülebilmektedir. Üst havayolundaki 
anormallikler beslenme güçlüğü ve ciddi uyku apne sendromuna 
neden olmaktadır. Mental retardasyon ve işitme kaybı birçok has-
tada mevcuttur. Trakeal kartilajinöz sleeve (uzantı) Pfieffer Sendro-
munda görülebilen bir diğer trakeal deformitedir. Subglottik alan-
dan karinaya, hatta bronşlara kadar uzanabilen dairesel veya poste-
rior membranöz septum şeklinde olabilmektedir39. Bu trakeada da-
ralmaya dolayısıyla da entübasyon ve trakeostomi açılmasında zor-
luklara neden olmaktadır. Pfieffer Sendromlu hastalarda trakeada 
farklı seviyelerde granülasyon dokuları oluşmakta ve bu granülas-

yonlar havayolunu ciddi oranda daraltmaktadır. Ayrıca bu kıkırdak 
uzantıların sekresyonların atılmasını engellediği ve trakeal immüni-
teyi etkilediği düşünülmektedir40. Pfieffer Sendromlu çocuklarda 
maksiller ilerletme ve trakeal deformitenin düzeltilmesi için trakeal 
rezeksiyon gibi cerrahi girişimler gerekebilmektedir41. (Resim 6)42 

 
 

 
 

 
Pfieffer Sendromu

13,42 

 
 

1.8. Goldenhar Sendromu 

Fasiyo-aurikülo-vertebral sendrom veya Okülo-Aurikülo-Verteb-
ral sendrom olarak da adlandırılan Goldenhar sendromu göz, kulak, 
burun, yumuşak damak, mandibula kardiyak ve vertebral anomali-
leri içeren bir sendromdur43.  

İlk olarak 1952’ de Dr. Maurice Goldenhar tarafından tanımlan-
mıştır. Kulakta; heliks gelişim anomalisi, dış kulak yolu atrezisi, iç 
kulak yolu anomalileri ve sağırlıktır, gözde; mikroftalmi, epibulber 
dermoid, göz kapağında kolobom, strabismus, vertebrada; servikal 
hemivertebra veya hipoplazi en sık görülen kraniyofasiyal anomali-
lerdir. Erkek cinsiyette daha fazla görülür (2/1), mandibular hipop-
lazi, hipoplastik zigomatik ark, mikrognatti, makrostomi gibi ano-
maliler zor hava yoluna neden olabilmektedir. Damaktaki yüksek 
ark ve yarık damak anomalileri de hava yolunu oldukça zorlaştıra-
bilir. Servikal seviyedeki hemivertebra veya hipoplazi atlanto-oksi-
pital eklemde sublüksasyona neden olabilir. Bu da baş-boyun hare-
ketleri sırasında çok daha dikkatli olmamızı gerektirir. Aynı za-
manda boyun hareketlerindeki ciddi kısıtlılık zor hava yolu ile so-
nuçlanabilmektedir. Hava yolu yönetimindeki zorluklar vertebral 
anomalilerin derecesinin artması ile ve ilerleyen yaşlarda daha da 
artmaktadır. Bilgisayarlı tomografi ile hava yolu anatomisinin ince-
lenmesi birçok hastada endike olabilir44. (Resim 7)45  
 
 

 
 
 

 
Goldenhar Sendromu

45 

Resim 5 

Resim 6 

Resim 7 
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1.9.  Trikorinofalangeal Sendrom  

TRPS1 genindeki mutasyon sonucu gelişen, kraniyofasiyal, iskelet 
ve saç anomalilerini içeren 3 subgruptan oluşan bir genetik bozuk-
luktur. Geniş çıkıntılı büyük burun (armut şeklinde burun), çıkıntılı 
maksilla-üst dudak, anormal diş yapısı, hafif bir mikrognatti, mikro-
sefali ve kısa boy mevcuttur. Tipik üçgen yüz görünümü vardır ve 
çoğu hastada kliniğe mental retardasyon da eşlik edebilmektedir. 
Saçlar seyrek ve zayıftır. Çenede maloklüzyon görülebilir ve bu tüm 
dismorfik yüz değişiklikleri ve sık akciğer enfeksiyonları zor entü-
basyon, zor maske ventilasyonu ile havayolu yönetimi zor olabi-
lir46,47. (Resim 8)48  
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       1.10. Trizomi 18 (Edwards Sendromu) 
Otozomal trizomiler içinde ikinci sıklıkla görülen anomalidir. Bu 

sendromlularda %50’sinden fazlasında kraniofasiayal malformas-
yonlar mevcuttur. Mikrosefal, geniş oksiput, mikrognatti, yüksek 
arklı damak, yarık damak ve dudak, kısa boyun ve makroglossi sık-
lıkla eşlik etmektedir49,50.  

Ayrıca bu çocuklarda trakeomalazi ve obstrüktif uyku apnesi de 
görülebilmektedir. Birmingham ve ark 5 yıllık süre içerisinde klinik-
lerinde opere olan Trizomi 18 tanılı hastaları değerlendirdiklerinde 
en sık yaşanan komplikasyonlar olarak sırasıyla zor entübasyon, zor 
maske ventilasyonu ve zor intravenöz erişim olarak tespit etmişler-
dir51. Kardiyak anomalilerin varlığı nedeniyle bu çocukların çoğun-
luğunda yaşam süresi 1 yılın altında olabilir. İki yaş ve üzerine kadar 
yaşayabilen çocuklarda ise kemik deformiteleri daha da ilerlemekte 
ve özellikle skolyoz gibi solunum fonksiyonlarını bozan anatomik 
değişiklikler gelişmekte dolayısıyla cerrahi endikasyonu doğmakta-
dır. Kettler ve ark Trisomi 18 tanılı çocuklarda maksiller hipoplaziyi 

% 38,1, dar ağız veya havayolunu % 33,3, hipotoniyi % 57,1, larin-
gomalaziyi %14,3 oranında tespit etmişlerdir52. (Resim 9)49  
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 49 

 
 

1.11. Klippel Feil Sendromu 
 Klippel Feil Sendromu servikal vertebralarda eksiklik veya 2 ve 

daha fazla vertebranın füzyonuna bağlı aşırı kısa boyun, hareket kı-
sıtlılığı olan boyun, ensede düşük saç cizgisi üçlü karakteristik bul-
gusu ile tanımlanan bir sendromdur. Otozomal dominant genetik bir 
sendromdur. İlk kez 1912 yılında tanımlanmıştır ve nadir görülen 
bir sendromdur53.  Bu hastalara servikal kanal stenozu da eşlik ede-
bilir. Hastaların %75’inde ilk servikal vertebrada füzyon mevcut-
tur54. Boyundaki hareket kısıtlılığı, kısa boyun ciddi hava yolu obst-
rüksiyonuna ve zor entübasyona neden olmaktadır. Ayrıca kısa bo-
yun ve vertebral rotasyon ile tortikollis gelişebilmektedir. Tekrarla-
yan entübasyon girişimleri ile hava yolunda şişme ve hematom ge-
lişebilir bu da zor ekstübasyona neden olabilir55. Oksipito-servikal 
dizilimin orofaringeal boşluk üzerinde önemli bir etkisi vardır. Bazı 
vaka sunumları, oksipito-servikal (O-C) füzyon açısının postoperatif 
üst hava yolu obstrüksiyonu için kritik olacağını ortaya koymuş-
tur56. Oksiput-C2 açısı azaldıkça dispne ve disfajinin arttığı gösteril-
miştir57. Bazı servikal füzyon cerrahileri sonrası da oksiputo-servi-
kal açı azalabilir bu da hava yolu obstrüksiyonuna neden olabilir. 
Cerrahi sonrası ekstübasyon da zorlaşabilmektedir. Uzun süreli en-
tübasyon ve zor entübasyona bağlı hava yolu daha da daralabilir ve 
ekstübasyon öncesi kaf kaçak testi de her zaman doğru sonuçlar 
vermeyebilir58.  

 Klippel Feil sendromuna yarık damak, kraniosinistozis, mikrog-
natti ve laryngeal defektler de eşlik edebilir. Hiperlaksit servikal 
vertebralarla nörolojik defisit ve nörodejenerasyon sıklıkla görüle-
bilir. Klippel Feil sendromlu çocukların hemen hemen çoğunda zor 
hava yolu mevcuttur. Atlanto-oksipital eklemin ekstansiyona izin 
vermemesi ile Sınıf 3 ve üzeri Cormack-Lehane görüntüleri mevcut-

Resim 8 

Resim 9 
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tur. Klippel Feil sendromlu hastalarda preoperatif görüntüleme 
yöntemleri kullanılması önerilmektedir. (Resim 10)59  
 
 

 
 
 

 
Klippel Feil Sendromu

59 

 
 

1.12. Beckwith-Wiedemann Sendromu 
 Kromozom 11p15 bölgesinde genetic değişiklik sonucu oluşan, 

13700-15000’ de 1 sıklıkla görülen bir sendromdur. Makroglossi, 
abdominal duvar defektleri (ör; omfalosel), hipoglisemi, makrozomi 
ve hepatoblastom ve Wilms tümörü gibi embriyonal tümörler ile ka-
rakterizedir. Beckwith-Wiedemann Sendromundaki en önemli zor 
hava yolu nedeni dilin aşırı büyük olmasıdır. Makroglossi, dil kas lif-
lerinin aşırı büyümesinden kaynaklanır ve kraniyofasiyal anormal-
liklere yol açabilir60.  

Artmış mandibula uzunluğu ile prognatik bir görünüme neden 
olabilir. Ayrıca trakeal duvar anormallikleri de zor hava yoluna kat-
kıda bulunur. Beckwith-Wiedemann sendromlu çocuklarda trakeal 
çap normalden daha küçük olabilmektedir61. Trakeomalazi görüle-
bilir.  
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Sequera-Ramos ve ark. Beckwith-Wiedemann sendromlu 122 
hastayı yaşana hava yolu zorlukları açısından değerlendirmiş ve 
makroglossisi olan hastalarda daha yüksek oranlarda zor maske 
ventilasyonu, zor entübasyon, çoklu entübasyon girişimi yaşandı-
ğını göstermişlerdir62. 

Ayrıca makroglossinin yanı sıra 1 yaş altı, düşük kilo, 
plastik/kraniofaciyal cerrahi, dil küçültme ameliyatı, OSA öyküsü ve 
endokrin komorbiditelerin de zor hava yolu ile ilgili olduğunu 
göstermişlerdir. Bu çocuklar en çok dil küçültme ve OSA cer-
rahilerine ihtiyaç duymaktadırlar. (Resim 11)63 

 

2. Vasküler ve Kutanöz Anomalilerin Eşlik Ettiği Sendromlar 

 
Baş boyun bölgesini etkileyen vasküler anomalilerin ve kutanöz 

tutulumun eşlik ettiği sendromlar da pediyatrik zor hava yoluna ne-
den olabilmektedir. Bu sendromlar da bazen kitle oluşumu yaparak 
bazen hareket kısıtlılığı yaparak anatomiyi bozmaktadırlar. Heman-
jiyomlar, lenfatik ve/veya lenfatikovenöz malformasyonlar (kistik 
higroma), arteriovenöz malformasyonlar şeklinde karşımıza çıka-
bilmektedir.  

2.1.Sturge–Weber Sendromu 

Ensefaloanjiomatöz anjiomatozis olarak da bilinen leptomenin-
geal angioma, fasiyal vasküler malformasyon (porto şarabı lekesi) 
ve gözde vasküler malformasyon triadı ile karakterize bir nörokuta-
nöz sendromdur. Vasküler anomaliler ve anjiomlar havayolu ve 
orak kaviteyi de içine alacak şekilde olabilir. Burun, gingiva, damak, 
dili larinks ve trakeada yerleşmiş olabilir ve fasiyal hipertrofi uyku 
apne sendromuna neden olabilmektedir64,65. Sturge-Weber’ li ço-
cuklarda zor maske ventilasyonu ve zor laringoskopi görülebilmek-
tedir66.  
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Ayrıca bu anjiomalar havayolu obstrükte etmekle birlikte kolaylıkla 
kanayabileceklerinden aspirasyona da neden olabilirler. 
Entübasyon sırasında travmatize etmemek için kayganlaştırıcı jeller 
kullanılabilir ve aspirasyon sırasında dikkatli olmak gerekmektedir. 
(Resim 12)67 

 
2.2.  Sert Deri Sendromu (Stiff Skin Syndrome) 

Konjenital fasiyal distrofi olarak da byline sert deri sendromu er-
ken infant ve çocukluk döneminde yaygın sert ve gergin cilt varlığı 
ile karakterizedir68. Ciltteki gerginlik ve cilt elastikiyetinde azalma 
ağız açıklığında ve boyun hareketlerinde kısıtlılığa, göğüs ekspansi-
yonunda azalmaya, eklem kontraktürlerine, büyüme geriliğine ne-
den olmaktadır. Genel olarak yüzden ziyade bacak, uyluk ve kalçalar 
daha ciddi olarak etkilenir. Ancak anelastik submental cilt nedeniyle 
boyun hareketleri kısıtlı ve mikrognatti varlığında ağız açıklığı da-
ralmış olarak gözlenir. Ciltteki sertlik yaşla birlikte artmaktadır. Bu 
da daha ileri yaşlarda zor havayolu ile karşılaşma riskini artırmak-
tadır69.  (Resim 13)70  
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3. Sonuç 

 
Bu derlemede pediyatrik dönem sendromlarının zor hava yoluna 

neden olan özellikleri sunulmak istenmiştir. Pediyatrik zor hava yo-
luna neden olan sendromlar cerrahi veya hava yolu girişimi önce-
sinde fizik muayene ve görüntüleme yöntemlerin de dahil edilmesi 
ile dikkatli bir şekilde değerlendirilmelidirler. İyi bir preoperatif ha-
zırlık ile olası komplikasyonlar en aza indirilebilmektedir. Bu send-
romlar, ağız açıklığını kısıtlayarak, tiromental mesafeyi kısaltarak, 
dili büyüterek, boyun hareketlerini kısıtlayarak, uyku apne sendro-
muna neden olarak vb. hava yolu obstrüksiyonuna neden olmakta-
dırlar. Tekrarlayan cerrahi girişimler ve çocuğun büyümesi ile ana-
tomik değişiklikler de ilerleyecek ve hava yolu yönetimini zorlaştı-
racaktır. Bu nedenle birçok sendromik çocuk erken yaşlarda hava 
yolunun açılmasına yönelik cerrahileri geçirmelidir. Dolayısıyla 
sendromik çocuklar preoperatif dönemde daha dikkatli bir şekilde 
değerlendirilmelidir. 

 

4. Telif 
     
     Yazar tüm resimlerde hasta vasisinin, kendisinin yazılı onamının 
olduğunu veya kaynaklarından izin alınarak yayınlandığını ve 
atıfladığını veya açık erişimli görselleri kullandığını beyan eder. 
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