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Osiguranje disnog puta u djeteta s Edwardsovim
sindromom

BIBIANA VITKOVIC', TOMISLAV KIFER', SANDRA KRALIK' i DIANA BUTKOVIC'2

"Klinika za djecje bolesti Zagreb, Zavod za djecCju anesteziologiju, reanimatologiju i intenzivnu medicinu, Zagreb i
2Sveuciliste u Osijeku, Medicinski fakultet, Osijek, Hrvatska

Prikazujemo zbrinjavanje diSnog puta u djevojéice s mozaiCnim tipom Edwardsovog sindroma za planirani zahvat laparoto-
mije u opcoj anesteziji. Manifestacije Edwardsovog sindroma medu ostalima su kraniofacijalne malformacije te je moguca
otezana ventilacija i intubacija. U naSem slucaju djevojcica je, ovisno o potrebi zahvata, imala postavljeno supragloticno
pomagalo tijekom anestezije za dijagnosticku pretragu magnetskom rezonancijom (MR), intubirana je fiberbronhoskopski
za elektivni zahvat laparoskopije, a u jedinici intenzivne medicine direktnom laringoskopijom. Ventilacija i intubacija protekle
su bez komplikacija. Poslijeoperacijski oporavak komplicirao se hipotonijom, pneumonijom te potrebom za reintubacijom i

mehanickom ventilacijom.
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uvoD

Edwardsov sindrom (trisomija 18) druga je po ucesta-
losti autosomalna trisomija. Najéesce fenotipske pre-
zentacije trisomije 18 su kraniofacijalne malformacije,
visceralni defekti, usporen mentalni i motorni razvoj.
Incidencija trisomije 18 jest 1 na 6000-8000 zivorode-
nih, od kojih prvu godinu Zivota prezivi 5-10 % pacije-
nata (1). Pacijenti s mozai¢nim oblikom Edwardsovog
sindroma imaju blazu ekspresiju bolesti.

Opisujemo postupak zbrinjavanja diSnog puta u djevoj-
¢ice s mozaicnim oblikom Edwardsovog sindroma za
planirani zahvat operacije intraabdominalnog tumora.

PRIKAZ BOLESNICE

Kod djevojcice od ¢etiri godine i sedam mjeseci s mo-
zai¢nim tipom Edwardsovog sindroma postavljena je
dijagnoza tumorske tvorbe u abdomenu. Magnetnom
rezonancijom (MR) procijenjeno je da tvorba zahvaca
gornju polovicu lijevog bubrega, veli¢ine 31 x 25 mm,
diferencijalno dijagnosticki nefroblastom.

Rodena je u 32. tjednu hitnim carskim rezom zbog fe-
talne bradikardije, Apgar 1/5. Nakon poroda je reani-
mirana te hospitalizirana u jedinici intenzivne medici-
ne (JIM), gdje je bila intubirana i mehanicki ventilirana
do desetog dana zivota. Kariogramom se potvrdila
sumnja na mozaicni tip trisomije 18. Multidisciplinski
se prati, kardioloski zbog subaortalnog ventrikularnog
defekta septuma, lijevo-desnog $anta, hipertrofije de-
sne klijetke i atrioventrikularnog bloka prvog stupnja.
Zamijecene su mikrocefalija i malformacije mozga te
posljedi¢no epilepsija, psihomotorno zaostajanje i hi-
potonija. Ima recidiviraju¢e bronhoopstrukcije i eri-
trocituriju. Zbog smetnji prehrane, gastroezofagealne
refluksne bolesti te teske proteinsko-energetske pot-
hranjenosti redovito se kontrolira kod gastroenterolo-
ga te hrani pomoc¢u nazogastri¢ne sonde. Ima rascjep
usne i primarnog nepca, gotski formirano nepce, skoli-
ozu i deformitet prsnog kosa.

Fizikalnim pregledom procijenili smo di$ni put. Uo-
¢en je rascjep usne i primarnog nepca, gotsko nepce.
Na gornjoj Celjusti zubi prominiraju, dok je donja ce-
ljust manja. Mallampati se zbog nesuradnje ne moze
odrediti, uoci se vedi jezik. Vrat je kratak sa smanjenim
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opsegom reklinacije. Postavljena je nazogastri¢na son-
da, tjelesna tezina iznosila je 10,6 kg. Kod djevojcice se
uocava generalizirana hipotonija te oskudna spontana
motorika. Pri trakciji ne drzi glavu, vidljiva je skolioza.
Do ovog zahvata di$ni put zbrinut je vie puta. Nakon
rodenja bila je intubirana, ekstubirana je desetog dana
zivota. Dijagnosticke pretrage MR izvedene su u seda-
ciji te u anesteziji uz supragloti¢no pomagalo.

Procijenili smo da postoji mogu¢nost otezane ventila-
cije i intubacije. Kako je djevojcica uz moguce otezano
zbrinjavanje di$nog puta i kardijalni pacijent izlozili
smo roditeljima komplikacije koje mogu nastati u peri-
operacijskom razdoblju. U razgovoru je istaknut visoki
rizik za anesteziju prema klasifikaciji American Society
of Anaesthesiologists, ASA TV. Dobiven je pristanak za
anesteziju.

Zbog potrebe zahvata elektivne laparotomije, intubaci-
ja je bila nuzna. Uzevsi u obzir stanje djeteta, dizmor-
fiju lica te kardijalne manifestacije bolesti, najposted-
nija odluka o zbrinjavanju di$nog puta bila je elektivna
intubacija fiberbronhoskopom. U lokalnoj anesteziji
postavljen je venski put. Uz spontano disanje uvodi
se inhalacijski anestetik, sevofluran. Ventilacija je bila
uredna, te se anestezija produbljuje. Nakon postav-
ljanja glave, vrata i prsnog kosa u optimalan polozaj,
uvede se fiberbronhoskop te se prikaze grkljan. Nakon
bolusa propofola postavi se tubus broj 4 s balonom.
Djevojcica je Citavo vrijeme monitorirana te stabil-
nih hemodinamskih i respiratornih parametara. Tijek
balansirane anestezije bio je uredan. Nakon operacije
parcijalne nefrektomije u trajanju od tri sata, djevojcica
se intubirana planirano premjesta u JIM. Zadovoljeni
su kriteriji za ekstubaciju pola sata poslije dolaska te se
ekstubira.

Prvog poslijeoperacijskog dana postaje febrilna do 40°
C. U pregledu dominira hipotonija, slabo iskasljava, po-
gorsava se acidobazni status te se reintubira direktnom
laringoskopijom tubusom 4,5 s balonom. Na rend-
genskoj slici vide se mrljaste promjene uz mogudi in-
filtrat desno bazalno koji uz laboratorijski porast pro-
kalcitonina ukazuje na pneumoniju. Nastavak lije¢enja
u JIM sastoji se od respiratorne potpore u trajanju od
6 dana te antibiotske i suportivne terapije. Nakon eks-
tubacije boravi u JIM jo§ tri dana pri ¢emu je urednih
acidobaznih nalaza uz intermitentnu suplementaciju
kisikom. Respiratorno suficijentna otpusta se iz bolnice
nakon Cetvrtog dana odjelnog lijecenja.

DISKUSIJA

Edwardsov sindrom manifestira se prenatalnom de-
ficijencijom rasta, manjim ili ve¢im visceralnim ano-
malijama, psihomotornim i kognitivnim zaostajanjem
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te specificnom kraniofacijalnom ekspresijom. Kod tri-
somije 18 dizmorfija lica je prisutna, a moguca je po-
pratna mikrognatija ili Pierre Robin sekvenca (2). Kod
pacijenata s kromosomopatijama koje se manifestiraju
sindromima, a koji trebaju biti sedirani ili anestezirani,
uvijek treba biti spreman na moguce probleme ventila-
cije i intubacije.

Unato¢ tome §to je trisomija 18 druga najéesc¢a kro-
mosomska anomalija, zbog male incidencije u popula-
ciji te visokog mortaliteta u ranoj dobi premali je broj
opisanih slucajeva te nema definiranih preporuka zbri-
njavanja diSnog puta. Treba istaknuti da su najéesce
prikazani sporadi¢ni sluc¢ajevi pacijenata s mozai¢nim
tipom sindroma kod kojih je prezivljenje bolje, a time
i potreba za operacijskim zahvatima vec¢a. Kod moza-
i¢nog oblika, koji se javlja u manje od 5 % slucajeva,
razlicita je i blaza fenotipska ekspresija sindroma.

Zbog dizmorfije lica, mikrognatije uz prognatizam
gornje Celjusti kod nase pacijentice ocekivali smo ote-
zano drzanje maske. Ventilacija na masku bila je zado-
voljavaju¢a. U djevojcice je di$ni put ranije bio zbrinut
laringealnom maskom zbog potrebe MR u sedaciji. U
literaturi su opisani slu¢ajevi urednih anestezija uz su-
pragloti¢no pomagalo (3,4). Planirani zahvat bila je la-
parotomija, a na$a namjera osigurati di$ni put intuba-
cijom. Anamnesticki smo saznali da je djevojcica bila
intubirana u novorodenackoj dobi. Postoje sindromi
kod kojih rastom i razvojem celjusti i zubi pristup dis-
nom putu postaje zahtjevniji, no to do sada nije doka-
zano kod Edwardsovog sindroma.

Kod Edwardsovog sindroma otezana ili nemoguca in-
tubacija nije pravilo (5). Opisane su uredne intubacije
za kardijalnu operaciju, tonzilektomiju, te kod brze in-
dukcije za operaciju ileusa (4,5,7). U jednom prikazu
slucaja intubacija je bila moguca laringoskopski no lije-
vim molarnim pristupom (9). U literaturi je navedena
nemoguca intubacija u novorodenceta (10).

Kod sumnje na otezani di$ni put uvijek treba imati u
pripremi opremu za otezanu intubaciju. Danas postoji
vi$e pomagala, a u dje¢joj dobi potrebne su i razlicite
veli¢ine pomagala. Zato je u slu¢aju sumnje na mogu-
¢u otezanu intubaciju u djeteta zahvat uputno obaviti
u centru koji posjeduje dobi prilagodenu opremu. Ta-
koder je vazno iskustvo klini¢ara i primjena pomaga-
la s kojima se najbolje snalazimo. Zbog mikrognatije,
smanjenog opsega reklinacije glave odlucili smo se na
intubaciju fiberbronhoskopom. Tehniku spontanog di-
sanja uz inhalacijski anestetik te bolusa propofola na-
kon vizualizacije larinksa smatrali smo najpostednijom
za elektivnu operaciju u kojoj je intubacija nuzna.

Kod odabira vrste anestetika za primjenu u indukciji u
obzir smo uzeli kardijalne manifestacije bolesti. Paci-
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jenti s trisomijom 18 trebaju se promatrati kao kardi-
jalni bolesnici te tome prilagoditi uvod u anesteziju (5).
Inhalacijski uvod u anesteziju zbog ventrikulskog sep-
talnog defekta i intrakardijalnog Santa moze biti pro-
duljen. Nakon $to je prikazan larinks za postavljanje
tubusa kod fiberskopske intubacije primijenili smo do-
datni bolus intravenskog propofola. Treba napomenu-
ti da kod ovog sindroma primjena leptosukcina moze
izazvati rigiditet miSi¢a (11), iako ima slucajeva gdje
je taj miSi¢ni relaksans primijenjen bez komplikacija
(8,9). Zbog hipotonije treba biti oprezan kod sedacije
koja moze rezultirati opstrukcijom di$nog puta.

Kod djevojcice je ranije zamijecena hipotonija. Unato¢
tome brzo se razbudila nakon operacije te zadovoljila
kriterije za ekstubaciju. Rani postoperacijski tijek kom-
plicirao se pneumonijom i respiratornom insuficijenci-
jom. Zbog slabijeg misi¢nog tonusa djevojcica je slabo
iskasljavala i hipoventilirala. Reintubacija je izvedena la-
ringoskopski, bez poteskoc¢a. Kod Edwardsovog sindro-
ma treba uzeti u obzir mogucu laringomalaciju, trahe-
obronhomalaciju, centralnu apneju te gastroezofagealni
refluks koji mogu biti uzro¢nici ozbiljnih postopera-
cijskih respiratornih komplikacija (1). Zato je uputno
planirati postoperacijsko lije¢enje u jedinici intenzivne
medicine te biti spreman na reintubaciju i produljenu
mehanicku ventilaciju, ako je potrebna. U nasem slucaju
opstrukcije i apneje nisu bile primije¢ene no ranije su
navedene hipotonija, poremecaji pri hranjenju, gastroe-
zofagealni refluks. Hipoventilacija i kroni¢na opstrukci-
ja gornjeg diSnog puta te posljedi¢na hipoksija i retenci-
ja CO, mogu prouzrociti plu¢nu hipertenziju (12), koja
u ovom slucaju nije bila zamijecena.

Kod Edwardsovog sindroma situacije ,,nemoguce in-
tubacije, nemoguce ventilacije“ do sada nisu opisane
(12). Razlog tome je vjerojatno i to $to se u tijek lije-
¢enja ukljudi iskusne klinicare te pripremi oprema za
otezano zbrinjavanje di$nog puta. Roditelji moraju pri-
stati na predlozeno lijecenje i biti upoznati s moguéim
komplikacijama. Ne treba posebno naglasavati da je
multidisciplinski pristup nuzan u prijeoperacijskom i
poslijeoperacijskom tijeku.

ZAKLJUCAK

Mali je broj izvjestaja o zbrinjavanju di$nog puta djece
s mozai¢nim tipom Edwardsovog sindroma. Svakom

djetetu s kromosomopatijom treba se individualno pri-
stupiti te procijeniti ekspresiju simptoma. Kao glavni
izazovi isticu se zbrinjavanje di$nog puta te odrzavanje
hemodinamske stabilnosti. U nasem slu¢aju djevojcici
je di$ni put osiguran zahvaljujuéi planiranju i pripre-
mi bez komplikacija. No zbog hipotonije, hipoventi-
lacije te respiratorne insuficijencije uzrokovane pneu-
monijom komplicirao se poslijeoperacijski oporavak.
Nadamo se da ¢e nase iskustvo pomo¢i u odlukama i
pristupu djeci s rijetkom bole$¢u, mozai¢nim oblikom
trisomije 18.
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SUMMARY
AIRWAY MANAGEMENT IN A CHILD WITH EDWARD’S SYNDROME

B. VITKOVIC', T. KIFER', S. KRALIK" and D. BUTKOVIC'2

Zagreb Children’s Hospital, Department of Anesthesiology, Resuscitation and Intensive Medicine, Zagreb and
2University of Osijek, Faculty of Medicine, Osijek, Croatia

We report on airway management in a girl with mosaic type of Edward’s syndrome for elective surgery, laparotomy in gen-
eral anesthesia. In Edward’s syndrome, among other manifestations, craniofacial anomalies are expressed and there is a
possibility of difficult ventilation and intubation. In this case, we secured the airway with supraglottic airway device during
diagnostics (anesthesia for magnetic resonance imaging), we performed fiberoptic intubation for elective laparoscopy, and
in the intensive care unit, she was intubated with direct laryngoscopy. Ventilation and intubation were accomplished without
problems. Postoperative recovery was complicated with hypotonia, pneumonia and the need of reintubation and mechanical
ventilation.

KEY WORDS: Edward’s syndrome, airway management, intubation
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