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Medu velikim brojem pedijatrijskih sindroma ima nekih kod kojih je problem otezano osiguranje diSnog puta. Definicija oteza-
nog diSnog puta ukljuCuje probleme ventilacije kroz masku, poteSkoce kod laringoskopije ili kod intubacije traheje. NajceSci
problemi otezanog diSnog puta kod djece s pedijatrijskim sindromima uzrokovani su deformacijama glave, maksilarnom ili
mandibularnom hipoplazijom, malim ustima, ograni¢ernim usnim otvorom. velikim jezikom, mikro- i retrognatijom i ograni-
¢enom pokretljivoScu vrata. Pedijatrijski sindromi s teSkocama diSnog puta su: Alpertov sindrom, Beckwith-Wiedemannov
sindrom, sindrom Cornelia De Lange, ahondroplazija, sindrom CHARGE, sindrom cri du chat, Crouzonov sindrom, Pffeiferov
sindrom, Downov sindrom, Hunterov sindrom, Hurlerov sindrom, Goldenharov sindrom, Klippel-Failov sindrom, Pierre Ro-
binov sindrom, Treacher Collinsov sindrom i epidermolysis bullosa. Uz svaki sindrom prikazana su pomagala za osiguranje
diSnog puta, tj. supragloticna pomagala kao §to je laringealna maska za disne puteve, stilet uvodnik za intubaciju — gumirana
elastiCna buzija, stilet sa svjetlom, fiberopticki stilet, fleksibilni fiberopticki bronhoskop, indirektni rigidni laringoskop i video-
laringoskop. Ovaj pregled pedijatrijskih sindroma s otezanim osiguranjem diSnog puta kao i pregled pomagala za postupke
osiguranja diSnog puta namijenjen je anesteziolozima koji periodicki ili svakodnevno anesteziraju djecu.
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uvoD

Specifi¢nost pedijatrije je velik broj sindroma, koji su
primarno bili klasificirani prema fenotipskim karak-
teristikama, a zadnjih godina prouceni su genotip,
ucestalost i nacin nasljedivanja vecine sindroma. Po-
znavanje pedijatrijskih sindroma od velike je vaznosti
u pedijatrijskoj anesteziji, kako bi se mogle predvidjeti
i izbje¢i moguce komplikacije. Veéina djece sa sindro-

mima ima fenotipske promjene glave, lica i vrata, te je
moguce ocekivati otezano osiguranje di$nog puta tije-
kom indukcije u anesteziju.

Najées$¢i problemi osiguranja disnog puta u djece sa
sindromima nastaju zbog deformacije glave, maksi-
larne i mandibularne hipoplazije, malih usta, otezanog
otvaranja usta, velikog jezika, mikro- i retrognatije te
smanjene pokretljivosti vrata (tablica 1).
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Tablica 1. Sindromi u djece povezani s oteZanim osiguranjem

disnog puta
Osobina Sindrom
. Apertov sindrom, Crouzonov sindrom, Pfeifferov sindrom,
Deformacija glave ) )
Treacher Collinsov sindrom

Maksnar_r}a Apertov sindrom , Crouzonov sindrom , Pfeifferov sindrom
hipoplazija
Abnormalna Downov sindrom, Klippel-Feilov sindrom,

pokretljivost vrata mukopolisaharidoze

Mikrostomija Freeman-Sheldonov sindrom, Hallermann-Streiffov sindrom
i Hallermann-Streiffov sindrom, Pierre-Robinov sindrom,
Mandibularna . ; )
) . Treacher-Collinsov sindrom, Goldenharov sindrom -
hipoplazija

unilateralna mandibularna hipoplazija

Sindrom cri du chat

1:20 -50 000 novorodencadi

Klippel-Feilov sindrom

1:50 000 novorodencadi

Treacher Collinsov sindrom

1:50 000 novorodencadi

Apertov sindrom 1:65 000-88 000 novorodencadi
Crouzonov sindrom 1,6 : 100 000 novorodencadi
Goldenharov sindrom 1:100 000 novorodencadi

Epidermolysis bullosa

2:100 000 novorodencadi

Pfeifferov sindrom 1:100 000 novorodencadi
Hunterov sindrom 1:166 000 novorodencadi
Hurlerov sindrom 1:200 000 novorodencadi

Ahondroplazija, Apertov sindrom, Crouzonov sindrom,

Nepce usko i visoko sindrom Cornelia de Lange, Hallermann-Streiffov sindrom,

~gotsko Pfeifferov sindrom, Treacher-Collinsov sindrom
Rascjep nepca Apertov sin(.irom, sindrqm Cornelig de Lan.ge,si.ndrom cridi
chat DiGeorgeov sindrom, Klippel Feilov sindrom
L Beckwith-Wiedemannov sindrom, Downov sindrom,
Velik jezik

mukopolisaharidoze, Pierre-Robinov sindrom

Mase na vratu Cisticni higrom, hemangiomi

:‘:&E%zlt?éiz Laringealne ciste i mreZe, subgloticka stenoza,
glotick sindrom CHARGE
malformacije

Definicija otezanog di$nog puta (,difficult airway®) uk-
lju¢uje probleme s ventilacijom na masku, probleme s
direktnom laringoskopijom i s endotrahealnom intu-
bacijom. Otezano osiguranje di$nog puta tijekom in-
dukcije u anesteziju moze biti o¢ekivano i neocekivano,
a najteze je zbivanje u hitnim stanjima. Stoga se prije
pokusaja intubacije savjetuje identificiranje otezanog
di$nog puta uz osiguranje rezervnog plana.

Pedijatrijski sindromi su izazov za pedijatrijskog ane-
steziologa te velik razlog za zabrinutost anesteziolozi-
ma koji samo povremeno anesteziraju djecu. Ovaj pre-
gled sindroma kao i pregled mogu¢nosti uspostavljanja
i odrzavanja sigurnog diSnog puta trebao bi biti od
pomodi svim anesteziolozima koji anesteziraju djecu
svakodnevno ili samo povremeno. U prilogu je pregled
sindroma s otezanim osiguranjem di$nog puta prema
ucestalosti (tablica 2). Uz svaki sindrom ponudena su
rjeSenja osiguranja di$nog puta te pregled pomagala i
pomoc¢nih sredstava za uspostavu diSnog puta .

Tablica 2. Ucestalost sindroma povezanih s otezanim
osiguranjem disnog puta djece

Sindrom Ucestalost

Downov sindrom 1: 650 -1000 novorodencadi

DiGeorgeov sindrom 1: 4000 novorodencadi

Pierre Robinov sindrom 1: 8500 -14 000 novorodencadi

Beckwith- Wiedemannov sindrom 1:13 700 novorodencadi

Sindrom CHARGE 1:8 500 - 10 000 novorodencadi

Ahondroplazija 1: 27 000 novorodencadi

Sindrom Cornelia de Lange 1:10-30 000 novorodencadi
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PEDIJATRIJSKI SINDROMI S MOGUCIM OTEZANIM
0SIGURANJEM DISNOG PUTA

Apertov sindrom

Apertov sindrom je autosomno dominantni poreme-
¢aj s incidencijom 1 : 65 000 - 88 000 novorodencadi.
Najces$ce nastaje de novo mutacijom gena FGFR2, koji
je odgovoran je za receptor 2 faktora rasta fibroblasta.
Druge mutacije istog gena izazivaju Crouzonov i Pfei-
fferov sindrom. Poremecaj zahvaca intrauterini razvoj
prvog $krznog luka koji je prekursor razvoja maksile i
mandibule.

Fenotipske karakteristike ovog sindroma obuhvacaju
prerano srastavanje pojedinih sutura kostiju lubanje
(kraniosinostoza), visoko ¢elo i plosnati okciput (akro-
cefalija), hipoplaziju srednjeg dijela lica koje izgleda
udubljeno, velik razmak izmedu ociju (hipertelori-
zam), mali nos s atrezijom hoana, poremecaj denticije
zbog nerazvijene maksile, rascjep nepca te sindaktiliju.
Moguci su problemi s vidom i sluhom kao i s disanjem.
Zbog preranog srastavanja sutura moguc je zastoj u ra-
zvoju mozga te mentalna retardacija. Srastavanje vrat-
nih kraljezaka, najc¢es¢e C5 i C6, dovodi do smanjene
pokretljivosti vrata. Moguce je i suzenje traheje te po-
remecaj razvoja trahealnih hrskavica. Sr¢ana greska
pridruzena je u 10 % djece s Apertovim sindromom;
najcesc¢a greska je defekt interventrikularnog septuma
(VSD) ili pulmonarna stenoza.

Cesti kirurski zahvati potrebni su za rje$avanje kranio-

sinostoze, te za korekciju srednjeg dijela lica zajednic-
kim radom plasti¢nih i maksilofacijalnih kirurga. Ovi
¢e zahvati zahtijevati anesteziju s endotrahealnom in-
tubacijom. Operacije sindaktilije su korektivni zahva-
ti koji ne zahtijevaju intubaciju traheje, te je di$ni put
moguce osigurati supraglotickim pomagalom poput
laringealne maske (LMA).

Problemi s kojima se anesteziolog susrece su otezana
laringoskopija i intubacija traheje zbog smanjene po-
kretljivosti vrata, nazalna intubacija je ¢esto nemoguca
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zbog atrezija hoana, a zbog stenoze traheje treba izabra-
ti tubus manji od onog koji bi odgovarao dobi djeteta.

Moguca rjesenja su uporaba videolaringoskopa, retro-
molarnog endoskopa ili fiber bronhoskopija (1).

Ahondroplazija Ahondroplazija je autosomno domi-
nantni poremecaj s ucestalosti od 1 : 27 000 novoroden-
¢adi koji karakterizira patuljast rast djeteta zbog zastoja
epifiznog rasta dugih kostiju, ali i baze lubanje. Trup
obi¢no bude normalne veli¢ine uz kratke ekstremitete.

Uzrok je mutacija gena FGFR3 (receptor 3 faktora rasta
fibroblasta) na kromosomu 4 koja je u 90 % slucajeva
spontana, oba roditelja nemaju ahodroplaziju. Hetero-
zigoti imaju normalnu inteligenciju i ocekivanje traja-
nja Zivota.

Fenotipske karakteristike ovog sindroma su makro-
cefalija, ispupceno celo, spljosten srednji dio lica, uz
hoanalne stenoze, makroglosiju i ispup¢enu mandibu-
lu. Foramen magnum je malen gdje kompresija mozda-
nog debla moze dovesti do centralnih apneja, a mogu¢
je i razvoj hidrocefalusa. Torakalni dio trupa je slabo
razvijen, prisutna je torakolumbalna kifoza i lumbalna
lordoza, $to moze dovesti do restriktivne plu¢ne bolesti
i posljedi¢no do hipertrofije desnog srca.

Problemi s kojima se susrece anesteziolog su promi-
nirajuci okciput (pri namjestanju djeteta za intubaciju
potreban je valj¢i¢ pod ramenima), vizualizacija la-
rinksa je otezana smanjenom pokretljivo$¢u vrata kao
i makroglosijom, otezana je ventilacija na masku zbog
udubljenog srednjeg dijela lica (1,2). Rjesenja su video
laringoskopija, stilet sa svjetlom, retromolarni endo-
skop, fiber bronhoskopija.

Beckwith-Wiedemannov sindrom

Sindrom s incidencijom od 1 : 13 700 novorodencadi za
koji je karakteristicna makrosomija, odnosno pojacan rast
cijelog tijela, a moguca je i hemihiperplazija - povecanje
samo jedne polovice tijela. Prisutna je izrazita makroglosi-
ja gdje jezik izlazi iz usta te je ponekad potrebno kirursko
smanjivanje jezika, zatim visceromegalija s povecanjem
abdominalnih organa gdje su najce$¢e povecani bubrezi,
gusteraca, jetra, nadbubrezne Zlijezde i gonade. Cesto je
prisutna omfalokela ili umbilikalna hernija. Sindrom se
povezuje s nastankom nekih embrionalnih tumora poput
nefroblastoma, neuroblastoma, hepatoblastoma.

Beckwith-Wiedemannnov sindrom naslijeduje se au-
tosomno dominantno, pojavljuje se sporadi¢no, a pove-
zuje se s defektom regije 11p15.5 odnosno smanjenom
ekspresijom KIP 2 gena (inhibitor kinaze odgovoran za
protein regulator rasta) i poja¢anom ekspresijom IGF2
(faktor rasta sli¢an inzulinu 2).

Anestezioloski problemi mogu biti povezani s hipogli-
kemijom, a problem makroglosije ocit je u indukciji
anestezije kada nastaje opstrukcija di$nog puta, isto
tako i nakon ekstubacije, pa se u tim situacijama pre-
ferira polozaj djeteta na boku (1,3,4). Predlozena po-
magala za osiguranje diSnog puta su videolaringoskop,
retromolarni endoskop i fiberbronhoskop.

Sindrom CHARGE

Ovaj sindrom je poremecaj ucestalosti 1: 8 500 -
10 000 novorodencadi koji zahva¢a mnoge dijelove ti-
jela. CHARGE je engleska kratica za ,,coloboma, heart
defects, choanal atresia, growth retardation, genital and
ear abnormalities®. Fenotipski se prepoznaje po karak-
teristiénim znakovima koloboma i mikroftalmije, ste-
noze ili atrezije hoana, deformiteta usiju, a prisutna je
i sr¢ana bolest, zaostajanje u rastu i razvoju te gubitak
sluha. Sr¢ane greske ukljucuju atrijski septalni defekt
(ASD), VSD i tetralogiju Fallot.

Uzrok nastanka sindroma je de novo mutacija gena
CHD?7 koji je odgovoran za remodelaciju kromatina.
Kriti¢no razdoblje razvoja je drugi mjesec trudnoce

(5).

Problemi s kojima se susree anesteziolog pri uvodu
u anesteziju su karakteristike sindroma poput mikro-
gnatije, atrezije hoana, kratkog vrata, laringomalacije,
subgloticke stenoze. Cesto je potreban manji endotra-
healni tubus od ocekivanog. Rjesenje osiguranja dis-
nog puta je uporaba videolaringoskopa ili fiberbron-
hoskopa.

Sindrom Cornelia de Lange

Sindrom Cornelia de Lange razvojni je poremedaj
ucestalosti 1:10 -30 000 novorodencadi koji obuhvaca
mnoge dijelove tijela, ukljucuje nizak rast, mentalnu
retardaciju, te mikromeliju gornjih ekstremiteta. Izgled
djeteta je lako prepoznatljiv - srastene obrve, duge tre-
pavice, nisko polozene usi, dug filtrum. Ponekad su
prisutni atrezija hoana i palatoshiza te mikrognatija i
kratak vrat. Sindrom je rezultat mutacije najmanje pet
gena -NIPBLLSMCI1A,HDAC8,RAD21,SMC3 koji
su geni za regulaciju funkcije kohesin kompleksa ¢ija
uloga je popravak o$te¢ene DNK (1,6). Otezano osigu-
ranje diSnog puta postoji zbog mikrognatije, kratkog
vrata, atrezije hoana. Pomagala za osiguranje otezanog
disnog puta su videolaringoskop, retromolarni endo-
skop, fiberbronhoskop.

Sindrom Cri du chat
Sindrom ucestalosti 1: 20 - 50 000 novorodencadi koji

nastaje zbog kromosomske aberacije, parcijalne dele-
cije kratkog kraka 5 kromosoma, a naziv je dobio zbog
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karakteristicnog pla¢a djeteta koji nalikuje glasanju
macke. Karakteristike djeteta sa sindromom Cri du chat
su mikrocefalija, mentalna retardacija, te deformacija
larinksa koja dovodi do posebnog plac¢a. Osim tog pri-
sutna je mikrognatija, palatoshiza, poremecen razvoj
zuba, velik i viseéi ,floppy“ epiglotis, te uski larinks.
Anestezioloski problem je otezana laringoskopija i in-
tubacija traheje. Potrebno je pripremiti razlicite lopati-
ce laringoskopa zbog viseceg epiglotisa, najbolje ravne
(Millerov tip), zbog uskog larinksa endotrahealne tu-
buse u nekoliko veli¢ina, a probleme izazivaju i mikrog-
natija i kratki vrat (1). RjeSenje moze biti videolarin-
goskop, retromolarni endoskop, fiberbronhoskop.

Crouzonov sindrom

Ovaj sindrom ucestalosti 1,6 na 100 000 novorodenca-
di karakterizira kraniofacijalna dismorfija - kranio-
sinostoza pri ¢emu mogu biti zahvaceni koronalni,
lambdoidni, sagitalni $avi, zatim brahicefalija (kratka
i Siroka glava), prisutan je hipertelorizam, protruzija
bulbusa, hipoplasti¢cna maksila, relativna mandibular-
na prognacija te kljunast nos poput papiginog kljuna.
Prisutan je poremecaj razvoja i smjestaja zuba te got-
sko nepce. Nasljedivanje je autosomno dominantno,
razlog nastanka je mutacija FGFR2 gena (fibroblast
growth factor receptor-2 gen) smjestenog na 10. kromo-
somu koji utjece na razvoj prvog skrznog luka, prekur-
sora razvoja maksile i mandibule. Druge mutacije istog
gena izazivaju Apertov i Pfeifferov sindrom. Razlika
prema Apertovom sindromu je odsutnost sindaktili-
je. Sindrom je povezan sa sréanim greskama, najcesce
perzistiraju¢im duktusom Botalli (PDA) i koarktaci-
jom aorte.

Kirurski zahvati su potrebni u ranoj dobi da se spri-
jeci prerano zatvaranje sutura i zastoj razvoja mozga.
Bez zahvata moze nastati sljepoca i mentalna retarda-
cija. Kraniofacijalna kirurgija je kombinacija plasti¢ne
i maksilofacijalne kirurgije gdje je potrebno pomicanje
orbita prema naprijed, te operacije maksile i/ili mandi-
bule (7,8). Anestezioloski postupak ukljucuje endotra-
healnu intubaciju. Problemi nastaju zbog mandibular-
ne prognacije i hipoplasti¢ne maksile, konkavnog lica
gdje je otezano drzanje maske. Preporuca se uporaba
videolaringoskopa.

Pfeifferov sindrom

To je rijedak genski poremecaj ucestalosti 1 : 100 000
novorodencadi koji nastaje zbog mutacije FGFR1 gena
(fibroblast growth factor receptor 1) na 8. kromosomu
ili FGFR2 gena na 10. kromosomu. Karakterizira ga
kraniosinostoza, sindaktilija noznih prstiju, proptoza -
protrudirajuce o¢i, gotsko nepce i poremecaj denticije.
Prisutna je asimetrija lica. U ve¢ine pacijenata inteli-
gencija je normalna. Sindrom se dijeli u tri podtipa: 1.
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klasi¢ni tip gdje je inteligencija djeteta normalna kao i
trajanje Zivota, tip 2. gdje je lubanja djeteta oblika dje-
teline, loija je prognoza, kratak zivotni vijek i tip 3. ka-
rakteriziran kraniosinostozom i proptozom te kratkim
zivotnim vijekom djeteta (9).

Anestezioloski problemi su otezana laringoskopija i
endotrahealna intubacija, a pomagala za rjesenje pro-
blema su videolaringoskop, retromolarni endoskop ili
fiberbronhoskop.

DiGeorgeov sindrom

Di Georgeov sindrom je sindrom kongenitalne imu-
nodeficijencije ucestalosti 1: 4000 novorodencadi, a
nastaje mikrodelecijom kromosoma 22 (22q11.2), koja
u 90 % slucajeva nastaje de novo. Posljedica je greske
u razvoju trece i Cetvrte Skrzne vrece, dakle u razvoju
timusa $to dovodi do smanjenog djelovanja T limfocita
i imunodeficijencije. Dolazi do greske u razvoju parati-
reoidnih zlijezda s posljedi¢nom hipokalcemijom, te u
razvoju velikih krvnih Zila tako da nastaju sr¢ane gres-
ke kao tetralogija Fallot, VSD, koarktacija aorte, rjede
ASD i plu¢na stenoza.

Izgled djeteta je karakteristi¢an, vidljiv je hipertelo-
rizam, mikrognacija, mala usta, hoanalna atrezija,
rascjep nepca i kratka traheja. Lako dolazi do endo-
bronhalne intubacije ili nehoti¢ne ekstubacije (1).
Anestezioloski problemi su izazvani mikrognacijom
kada je otezana laringoskopija i trahealna intubacija,
atrezijom hoana koja onemogucava nazalnu intuba-
ciju, te kratkom trahejom. Rjesenje je uporaba video-
laringoskopa, retromolarnog endoskopa i fleksibilnog
fiberoptickog bronhoskopa.

Downov sindrom - trisomija 21

Downov sindrom je jedan od najcescih sindroma, uce-
stalosti 1: 650 - 1000 novorodencadi. Uzrok je poznat:
trisomija 21 kromosoma, a prepoznatljiv je izgled djece
s karakteristicnim crtama lica. Prisutna je brahicefalija,
plosnat okciput, makroglosija, gotsko nepce, hipertro-
fija tonzila, mikrognatija, kratak i Sirok vrat. Polovica
djece ima pridruzenu sréanu gresku tipa ASD, VSD,
PDA ili tetralogiju Fallot.

Za ovaj sindrom specifi¢na je atlantoaksijalna nesta-
bilnost gdje su moguce subluksacije tijekom intubacije
te je potrebno odrzati neutralnu poziciju glave i vrata.
Problemi otezanog di$nog puta su makroglosija koja
pri direknoj laringoskopiji otezava vizualizaciju larink-
sa, zatim mikrognatija i kratak vrat (1,10-12).

RjeSenje je uporaba videolaringoskopa, retromolarnog
endoskopa i fiberbronhoskopa.
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Epidermolysis bullosa

Bulozna epidermoliza rijetka je genska bolest inciden-
cije 2 na 100 000 novorodencadi nastala mutacijom
gena koji kodiraju keratin. Karakterizirana je o$tece-
njem koze i sluznica izazvanima i najmanjom traumom
tipa pritiska, razvijaju se bule koje pucaju, inficiraju se
te oziljkasto zarastavaju.

Poznato je vise od 20 podtipova podijeljenih u 3 sku-
pine. Najblazi oblik je bulozna epidermoliza simpleks
gdje promjene nastaju iznad bazalne membrane koze,
te lezije zarastavaju bez oziljaka.Tezi oblici su junkcij-
ski i distrofi¢ni tipovi bulozne epidermolize gdje su le-
zije ispod bazalne membrane, te zarastavaju oziljcima.

Problem za anesteziologa ¢ine mikrostomija nastala
zbog oziljkastog zarastavanja i nemogucénost otvaranja
usta, jezik je srastao s dnom usta, zubi su displasti¢ni.
Gloticke i subgloticke bule dovode do stenoze traheje
te je Cesto potrebna traheostomija. Ezofagealne striktu-
re zahtijevaju Ceste anestezije zbog dilatacije jednjaka.
Isto su tako cesti kirurski zahvati razdvajanja srastenih
prstiju — pseudosindaktilije (13-15).

Drzanje maske je otezano, treba paziti na pritisak koji
mora biti njezan preko vazelinske gaze. Otezano je i ne-
invazivno monitoriranje koje moze izazvati lezije (mje-
renje tlaka manzetom, postavljanje senzora SaO, i EKG
elektroda). Direktna laringoskopija i intubacija iznimno
su otezane, najsigurnija je fiberopticka intubacija. Nazal-
ni pristup zbog srastenih hoana cesto je onemogucen.

Gangliozidoze i mukopolisaharidoze su fenotipski sli¢-
ne bolesti taloZzenja gdje su anestezioloski problemi
otezana laringoskopija i intubacija traheje. Od muko-
polisaharidoza najcesc¢e susre¢emo Hunterov i Hurle-
rov sindrom (16-18).

Hunterov sindrom ima incidenciju od 1 na 166 000
novorodencadi. To je mukopolisaharidoza tip II gdje
je poremecaj vezan za X kromosom. Zbog nedostataka
enzima idorunat sulfataze dolazi do talozenja mukopo-
lisaharida dermatan i heparan sulfata u raznim tkivima.
Fenotipski je slican Hurlerovom sindromu, no s nizom
ucestalosti mentalne retardacije i polaganijim razvo-
jem simptoma. Vidljiva je makrocefalija, skafocefalija,
grube crte lica, makroglosija, hipertrofija adenoidnog
tkiva, ukoceni temporomandibularni zglobovi s oteza-
nim otvaranjem usta, ogranicena pokretljivost vrata.
Larinks je ¢esto postavljen prema naprijed i kranijalno.

Laringoskopija i trahealna intubacija su otezane zbog
otezanog otvaranja usta i smanjene pokretljivosti vra-
ta zbog makroglosije i polozaja larinksa. Laringealna
maska (LMA) se uspjes$no postavlja za kirurske zahvate
koji ne zahtijevaju intubaciju traheje.

Rjesenje problema je fiberbronhoskopija, moze se pro-
bati stilet sa svjetlom i retromolarni endoskop, dok za
inserciju videolaringoskopa ¢esto nema dovoljno pro-
stora zbog ogranicenog otvaranja usta i makroglosije.

Hurlerov sindrom najtezi je oblik mukopolisahari-
doze tipa I, ucestalosti 1 na 200 000 novorodencadi.
Autosomno je recesivni poremecaj nedostatka alfa
L-idourinidaze, koja razgraduje glukozamin glikane.
Mentalna retardacija je izraZenija uz brzi razvoj bole-
sti nego u djece s Hunterovim sindromom. Fenotipski
je prisutna makrocefalija, skafocefalija, grube crte lica,
velik jezik, hipertrofi¢ne tonzile, a nazofarinks je uzak i
ispunjen adenoidnim tkivom. Traheja moze biti suzena
granulomatoznim tkivom, kao i epiglotis koji je zade-
bljan i infiltriran.

Osim toga prisutan je niski rast, kontrakture zglobova,
kifoskolioza, lumbalna lordoza i izrazeni gibus.

Ovaj sindrom je velik problem u pedijatrijskoj aneste-
ziji zbog vise razloga. Maska se tesko pozicionira, ven-
tilacija na masku je otezana. Orofaringealni di$ni put
moze pogorsati opstrukciju potiskujuc¢i prema dolje
dugacki, visoki epiglotis. Nazofaringealni put se tesko
postavlja zbog nakupina mukopolisaharida. Direktna
laringoskopija ¢esto je nemoguca nakon dobi od 2 go-
dine.

Potrebno je koristiti sva pomagala za oteZanu intuba-
ciju koja su na raspolaganju: stilet sa svjetlom, retro-
molarni endoskop, fleksibilni fiberopti¢ki bronhoskop
i videolaringoskop, te primijeniti laringealnu masku
(LMA) za zahvate koji ne zahtijevaju intubaciju traheje.

Goldenharov sindrom ili hemifacijalna mikrosomi-
ja, poznat i pod nazivom okulo-aurikulo-vertebralna
displazij, sindrom je ucestalosti 1 na 100 000 novoro-
dencadi (19,20).

Nastaje displazijom razvoja prvog i drugog $krznog
luka s posljedi¢nim anomalijama o¢iju i vratne kra-
ljeznice. Unilateralna hipoplazija li¢nih kostiju i misi¢a
pracena je mikroftalmijom, mikrotijom, ograni¢enim
otvaranjem usta, mikrognatijom, gotskim nepcem ili
rascjepom te anomalijama larinksa. Djeca su normalne
inteligencije.

Goldenharov sindrom povezan je s Arnold Chiarije-
vom malformacijom, a prate ga sr¢ane greske od kojih
su najces¢e VSD i PDA. Laringoskopija i intubacija su
otezane, otezano je drzanje maske zbog asimetrije lica,
uporaba LMA moZe pomoc¢i kao i retromolarni endo-
skop i videolaringoskop.

Klippel-Feilov sindrom ima incidenciju 1 na 50 000
novorodencadi, a nastaje zbog mutacije gena GDF6 i
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GDF3 koji su odgovorni za proteine ukljucene u re-
gulaciju rasta i sazrijevanja hrskavica i kostiju. Moze
se nasljedivati autosomno dominantno i autosomno
recesivno. U heterogenoj skupini pacijenata zajednic-
ki je poremecaj vratne kraljeznice. Karakteristi¢an je
potpun ili djelomi¢ni manjak vratnih kraljesaka zbog
kongenitalne fuzije dva od sedam kraljezaka, postoje
i sinostoze ili rascjep lukova pojedinih kraljesaka, po-
nekad s neuroloskim simptomima. Gibljivost vrata je
ogranicena. Vidljiv je kratak vrat, niski izrast kose na
vratu, mogu postojati kozni nabori (pterygium colli),
a lopatice su visoko poloZene. Dijagnoza se postavlja
radioloski. Najce$c¢a osobitost ovog sindroma je sma-
njena pokretljivost vrata i gornjeg dijela kraljeznice.
Pridruzeni poremecaji ukljucuju skoliozu - abnor-
malnu zakrivljenost kraljeznice koja poprima polozaj
slova “C” ili “S”, spinu bifidu, anomalije bubrega i re-
bara, rascjep nepca, mikrognatiju, dentalne probleme,
respiratorne probleme, malformacije srca. Ogranic¢ena
pokretljivost vrata otezava laringoskopiju i intubaciju.
Moguce rjesenje je retromolarna ili fiberendoskopija
(21-23).

Pierre Robinov sindrom je sindrom koji karakterizi-
ra teSka mikro- i retrognatija uz glosoptozu, te rascjep
straznjeg nepca, ucestalosti 1: 8500 - 14 000 djece. Na-
staje zbog promjena u DNK blizu SOX9 gena za prote-
ine koji reguliraju aktivnost drugih gena, npr. za razvoj
kostiju, posebice mandibule. Od novorodenacke dobi
disanje i hranjenje su otezani, ¢esto je potreban potr-
busni polozaj, prisutna je opstruktivna apneja u snu
(OSA) te je ponekad u novorodenackoj dobi potrebna
traheotomija (24-26).

Direktna laringoskopija i intubacija su ekstremno ote-
zane i uz uporabu videolaringoskopa i fiber endoskopa.
Alternativne metode odrzanja di$nog puta poput LMA
treba primijeniti u zahvatima koji ne zahtijevaju intu-
baciju traheje.

Treacher Collinsov sindrom je autosomno dominan-
tan poremecaj, incidencije 1 na 50 000 novorodencadi.
U pola slucajeva je to nova mutacija gena TCOF1, PO-
LRIC ili POLRID. Gen TCOF1 ima kriti¢nu ulogu u
ranom kraniofacijalnom embrionalnom razvoju. Naj-
izrazitiji simptom je nerazvijena donja ¢eljust i nerazvi-
jena zigomati¢na kost, utonuli su obrazi i prema dolje
spusteni o¢ni rasporci, a poremecaj u temporomandi-
bularnom zglobu onemogucéava otvaranje usta. Cesto
nedostaje vanjsko uho, a atrezija vanjskog zvukovoda
dovodi do konduktivnog gubitka sluha. Inteligencija je
normalna (27-29). Potrebni su mnogi kirurski zahvati,
jer je lije¢enje simptomatsko rekonstruktivnom kirur-
gijom. Problemi u anesteziji nastaju jer su direktna la-
ringoskopija i trahealna intubacija ekstremno otezane
zbog teske mandibularne hipoplazije, malih usta i us-
kog di$nog puta.
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Osim fenotipskog izgleda djeteta, za procjenu otezanog
uspostavljanja diSnog puta postoje sustavi procjene
modificirani za uporabu kod djece. Poznata je Mallam-
patijeva klasifikacija (I -IV) koja se upotrebljava za
procjenu tezine intubacije pregledom anatomije usne
$upljine, moguc¢nosti otvaranja usta i vidljivosti uvule,
tonzila i mekog nepca te veli¢ine jezika. Procjena zahti-
jeva suradnju djeteta. Mallampatijeva procjena je slje-
deca: razred I - puna vidljivost tonzila, uvule i mekog
nepca; razred II - vidljivost tvrdog i mekog nepca, te
gornjeg dijela tonzila i uvule; razred III - vidljivi meko
i tvrdo nepce te baza uvule; razred IV - vidljivo samo
tvrdo nepce. Razredi III I IV su pokazatelji otezane
intubacije. Tireomentalna udaljenost korisna je za
procjenu otezane intubacije i trebala bi iznositi vise od
$irine tri djetetova prsta. Sternomentalna udaljenost
koja je manja od 6 djetetovih prstiju upozorava na ote-
zanu ventilaciju na masku. Pri direktnoj laringoskopiji
moze se odrediti Cormack Lehaneova procjena gdje
je stupanj 1 potpuno vidljiv glotis i glasnice, stupanj 2
djelomicno vidljiv glotis i dio glasnica, stupanj 3 vid-
ljiv je samo epiglotis, stupanj 4 ne vidi se ni epiglotis
ni glotis. U stupnjevima 3 i 4 intubacija traheje ¢e biti
tesko izvodljiva i potrebna su pomagala (od stileta do
fiber bronhoskopa).

Pristupanje problemu otezanog osiguranja di$nog puta
ovisi o nalazu uocenom tijekom direktne laringoskopi-
je. Izbor pomagala za endotrahealnu intubaciju ovisi o
sljede¢im situacijama:

Situacija 1. Vidljiv je epiglotis, ali ne i glasnice - pre-
poruceno pomagalo je zavijeni stilet na koji se stavlja
tubus (,, bougie intubating introducer®). Kad vrh poma-
gala prode glasnice i osjete se prstenovi traheje, tubus
se prevlaci preko stileta i stilet se izvlaci. Stilet se proi-
zvodi i u velicinama za djecju dob preko kojeg se moze
staviti tubus s unutrasnjim promjerom od 3,0 mm (in-
ternal diameter - ID).

Situacija 2. Nemogucnost vizualizacije di$nog puta —
preporucena su pomagala stilet sa svjetlom (,lighted
stylet”) koji omogucava postavljanje endotrahealnog
tubusa naslijepo, bez vizualizacije glasnica te je najko-
risniji kod pacijenata s nemoguéno$éu otvaranja usta
ili smanjenom pokretljivo$¢u vrata, zatim fiberopticki
stilet (kombinacija stileta sa svjetlom s fiberoptickim
bronhoskopom) koji omogucava inserciju lateralno,
retromolarno, te fleksibilni fiberopticki bronhoskop i
videolaringoskop.

Situacija 3. Ograni¢eno otvaranje usta i/ili pokretljivost
vrata — moze se upotrijebiti stilet sa svjetlom, fiberop-
ticki stilet, fleksibilni fiberopticki bronhoskop i indi-
rektni rigidni laringoskop.

Izbor pomagala ovisi o iskustvu i treningu izvodaca.
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Najduze ucenje je potrebno za stilet sa svjetlom i fiber-
optic¢ki bronhoskop. Neiskusni i netrenirani ne bi se
smjeli upustati u postupke otezane intubacije. Kao $to
se uporaba standardnog laringoskopa mora uvjezba-
ti, tako se uci i uporaba naprednijih tehnika otezane
intubacije na modelima, na kadaverima te u kirurskoj
dvorani. Stupanj treninga ovisi o tome koliko se ¢esto
izvodac¢ (anesteziolog, pedijatar intenzivist, lije¢nik u
hitnoj medicini) susrece s moguc¢im otezanim osigura-
njem di$nog puta u djeteta.

Pedijatrijska i anestezioloska drustva donose preporu-
ke za osiguranje diSnog puta djece, te je tako udruze-
nje pedijatrijskih anesteziologa Velike Britanje i Irske
(Association of Paediatric Anesthetists of Great Britain
and Ireland - APA) donijelo smjernice za otezanu ven-
tilaciju maskom za vrijeme uvoda u anesteziju kod pla-
niranog zahvata u djece, zatim za neocekivano otezanu
intubaciju za vrijeme rutinske indukcije u anesteziju
djeteta te za situaciju ,,nemoguca intubacija, nemogu-
¢a ventilacija“ relaksiranog anesteziranog djeteta, sve u
dobi izmedu 1 i 8 godina.

Smjernice za otezanu ventilaciju maskom za vrijeme
uvoda u anesteziju kod planiranog zahvata u djece u
dobi od 1 do 8 godina preporucuju prvo prilagoditi
polozaj djeteta (neutralna pozicija glave, valjak pod ra-
mena, podizanje brade, povlacenje donje celjusti ), za-
tim postaviti orofaringealni tubus, te zatim primijeniti
supragloticko pomagalo. U smjernicama za neocekiva-
no otezanu intubaciju za vrijeme rutinske indukcije u
anesteziju djeteta u dobi od 1 do 8 godina preporuce-
no je ne vise od 4 pokusaja direktne laringoskopije uz
odrzavanje adekvatne oksigenacije i dubine anestezije,
zatim prelazak na sekundarni plan uz postavljanje su-
praglotickog pomagala (LMA). Ponekad se kirurski
zahvat moze sigurno izvesti na ovaj nacin ili se moze
razmotriti pokusaj fiberopticke intubacije preko LMA.
Ako je intubacija neuspje$na, a ventilacija i oksigenaci-
ja zadovoljavaju, moze se nastaviti kirurskim zahvatom
ili ga odgoditi i probuditi pacijenta. Ako su ventilacija
i oksigenacija neuspjesne prelazi se na algoritam ,,ne-
moguca intubacija, nemoguca ventilacija“ relaksiranog
anesteziranog djeteta. Svakako se ukljucuje vise poma-
gaca, nastavlja se pokusaj ventilacije i oksigenacije uz
pomo¢ dvije osobe, pokusava se probuditi pacijenta uz
primjenu antidota misi¢nih relaksatora (sugamadeks)
te ako i dalje ventilacija i oksigenacija nisu zadovolja-
vajuce prelazi se na invazivne postupke perkutane kri-
kotireidektomije s transtrahealnom jet ventilacijom ili
na kirursku krikotireoidektomiju.

Prema APA smjernicama veliku ulogu u uspostavlja-
nju di$nog puta djeteta imaju supragloticka pomaga-
la. Kada o¢ekujemo otezanu intubaciju ili je intubacija
neuspjela, supragloticka pomagala omogucavaju venti-
laciju i oksigenaciju do definitivnog osiguranja disnog

puta ili su dovoljna za kirurske zahvate kod kojih nije
neophodna intubacija traheje. Supragloticka pomaga-
la, od kojih je najpoznatija laringealna maska (LMA -
laringeal mask airway) mogu olaksati put pomagalima
za intubaciju poput fiberoptickog stileta i fleksibilnog
fiberoptickog bronhoskopa.

POMAGALA ZA 0SIGURANJE DISNOG PUTA

a) Stilet uvodnik za intubaciju (,bougie intubating
introducer®). Mnoge studije u odraslih pokazale
su da u situaciji gdje je epiglotis vidljiv, a glasnice
nisu (Cormack-Lehaneov stupanj 3), uvodnici za
intubaciju ju omogucuju, no iskustva u primjeni u
djece su ograni¢ena. Uvodnik je stilet sa savijenim
vrhom koji omogucava provlacenje ispod epigloti-
sa i izmedu glasnica. Na stilet se navlac¢i ET tubus,
koji se lagano gurne u traheju, a potom se uvodnik
vadi (Seldingerova tehnika). Iako postoje u velici-
nama za djecu (od 1 od 8 Fr) uporaba mora biti
uvijek s oprezom, jer je moguce o$tecenje larinksa
ili traheje, posebice u djece gdje su prstenovi trahe-
je mekani i hrskavi¢ni (29).

b) Stilet sa svjetlom (,lighted stylet“) omogucuje po-
stavljanje endotrahealnog tubusa “naslijepo“ bez
vizualizacije glasnica. Izbor je u pacijenata s ne-
stabilnom vratnom kraljeZnicom, jer je potrebno
manje fleksije i ekstenzije vrata od direktne larin-
goskopije, videolaringoskopije ili uporabe LMA te
u pacijenata gdje krv i ostali sekreti smanjuju vid-
ljivost. Najpoznatiji je Trachlight koji se proizvodi
u tri veli¢ine (za odrasle, djecu i dojencad) tako
da se moze koristiti s tubusima u rasponu od 2,5
do 10,0 ID. Postupak uklju¢uje odabir odgovara-
juce veli¢ine stileta i tubusa, navlacenje tubusa na
stilet uz lubrikaciju tako da je vrh stileta na vrhu
tubusa i provjeru svjetla. Stojeci iznad glave paci-
jenta pomagalo se umece u sredinu usta, izmedu
incisora, prolazi ispod baze jezika te se prati svjetlo
na vratu. Kada je svjetlo vidljivo u razini tireoidne
hrskavice osjeti se prolazak u traheju, svjetlo u su-
prasternalnoj udubini znaci da je ET tubus prosao
ispod glasnica. Tada se tubus lagano gurne u tra-
heju, a stilet izvla¢i. Ako postupak traje duze od 30
sekundi, svjetlo pocinje titrati i gasi se kao zastita
od grijanja. Indikacije za uporabu su ograniceno
otvaranje usta, smanjena pokretljivost vrata i krv
i sekreti koji smanjuju vidljivost. Kako je to “sli-
jepa” tehnika, vazno je da anatomija diSnog puta
bude normalna, a moguce komplikacije su trauma
epiglotisa, aritenoida i glasnica.

c) Fiberopticki stileti kombiniraju osobine stileta

sa svjetlom s onima fiberoptickog bronhoskopa.
Najpoznatiji je Bonfilsov rigidni intubacijski endo-
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skop ili fiberskop. Postoji u veli¢inama za odrasle i
djecu (promjer stileta od 3,5 mm ili 5 mm za tra-
healne tubuse od ID 4,0), s okularom ili kamerom
za projekciju na ekranu. Iskustva uporabe u djece
su skromna. Indikacije za uporabu su otezana ili
nemoguca standardna laringoskopija, ogranic¢eno
otvaranje usta, oziljci (opekline, bulozna epider-
moliza), smanjena pokretljivost vrata, trauma vrat-
ne kraljeznice. Anatomske osobitosti kod kojih se
primjenjuje su mala mandibula, velik jezik, visoko
i naprijed poloZen epiglotis. Dva su na¢ina primje-
ne - retromolarnim pristupom ili pristupom u me-
dijalnoj liniji. Za uspjesnost primjene Bonfilsovog
endoskopa najvazniji je prikaz retrofaringealnog
prostora $to se postize ili manualnim odizanjem
donje vilice s bazom jezika ili konvencionalnom
uporabom Macintoshova laringoskopa. Postupak
obuhvaca izbor tubusa te stavljanje na fiberskop
tako da vrh tubusa viri 0,5 cm iznad vrha endosko-
pa, fiksaciju tubusa adapterom, provjeru vidljivosti,
sukciju usne $upljine i primjenu antisijalogoga za
smanjenje sekrecije, odizanje mandibule te inserci-
ju retromolarno ili u medijalnoj liniji. Prednost je
moguénost insuflacije kisika tijekom postupka.

Fleksibilni fiberopticki bronhoskop (fiber) je
60 cm dugacak fleksibilni stilet s optikom za ciju
primjenu je potreban znacajni stupanj edukacije.
Indiciran je kod ocekivanog otezanog osiguranja
di$nog puta. Primjenjuje se uz topic¢ku analgeziju,
analgosedaciju, op¢u anesteziju koja je u djece naj-
¢ece inhalacijska, ali i intravenska. Preporuca se
izbje¢i neuromuskularnu paralizu te zadrzati spon-
tano disanje djeteta. Fiberbronhoskop se proizvodi
u veli¢inama od 2,2 mm (na koji se moze staviti
tubus 2,5 mm unutra$njeg promjera za novoro-
dencad), najmanji nema kanal za sukciju. Uporaba
zahtijeva dugotrajni trening i puno iskustva i ne
smije ju ni pokusati uporabiti neuvjezbana osoba.
Priprema pacijenta i samog aparata traju dugo vri-
jeme. Indiciran je za pacijente s abnormalnom ana-
tomijom di$nog puta, smanjenom pokretljivos¢u
vrata, ograni¢enim otvaranjem usta. Primjenjuje
se nazofaringealnim i orofaringealnim pristupom.
Postupak obuhvaca navlacenje lubriciranog tubusa
na endoskop, provjeru vidljivosti i sukcije, primje-
nu lijekova za kontrolu salivacije, te lidokaina za
topikalnu anesteziju. Nazofaringealnim pristupom
lagano se provuce lubricirani ETT u nazofarinks te
fiberendoskop kroz tubus dok se ne prikaze otvor
glotisa, primijeni se lokalni anestetik, te se tubus
plasira u traheju uz provjeru polozaja. Za orofarin-
gealni pristup potreban je usnik (“bite block”) koji
onemogucava o$tecenje fiberbronhoskopa. Drzeéi
se srednje linije napredujemo fiberbronhosko-
pom s navucenim tubusom preko jezika u stra-
znji farinks. Kada se prikaze glotis prolazi se kroz
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glasnice te ET tubus ostaje na mjestu, a izvlaci se
fiberbronhoskop. Za pravilnu uporabu fiberbron-
hoskopa potreban je dugotrajan trening i iskustvo,
dok krvarenje i sekreti otezavaju vizualizaciju.

Indirektni rigidni laringoskop je uredaj koji kom-
binira osobine fiberoptickog stileta i standardnog
laringoskopa (poznati su Bullardov, Upsherov i
Wuov) za intubaciju pacijenata gdje je standardna
laringoskopija otezana kao $to su Mallampati/Cor-
mack-Lehane klase III. i IV. Medutim, kao i u svih
fiberoptickih pomagala krv, povracanje, sekrecija
mogu smanyjiti vidljivost kroz fiberskop. Nije pred-
viden za intubaciju djece mlade od dvije godine.
Bullardov rigidni fiberopticki laringoskop postoji
u tri veli¢ine - za odrasle, djecu i dojencad i najko-
risniji je kod ograni¢enog otvaranja usta ili slabe
pokretljivosti vrata (30). Donji dio laringoskopa je
zakrivljena lopatica s Cije se desne strane pricvr-
$¢uje ET tubus, a proksimalno od vrha su otvori za
svjetlo, za vizualizaciju i otvor za sukciju ili insu-
flaciju kisika. Za njegovu uporabu ne treba izrav-
nanje laringealne, faringealne i oralne osi, pristup
je u medijalnoj liniji, a otvor usta moze biti svega 6
mm.

Videolaringoskop omogucuje indirektnu larin-
goskopiju prikazom glotisa na video-monitoru
tijekom intubacije. Postoji viSe izvedbi oblika lo-
patica laringoskopa: Macintoshev ili Millerov,
s utorom za tubus ili bez utora i u veli¢inama za
djecu. Airtraq je jednokratni opticki laringoskop
koji se moze upotrebljavati za direktnu laringosko-
piju ili kao videolaringoskop s monitorom. Dolazi
u dvije pedijatrijske veli¢ine i ima kanal kojim se
usmjerava ETT kroz glasnice. Ne moze se koris-
titi u djece s ograni¢enim otvaranjem usta, Pierre
Robinovim ili Treacher Collinsovim sindromom
zbog relativno velike visine $patule (12 to 13 mm).
C-MAC videolaringoskop postoji u verziji s Mac-
Intoshevim i Millerovim oblikom lopatica. Siroka
rucka moze dodirivati prsni ko$ i otezati intubaciju
djeteta s Klippel-Feilovim sindromom i fiksiranim
deformitetom vrata. Uporabom videolaringoskopa
uspjesnost trahealne intubacije iznosi od 95 do 100
% iu neiskusnih izvodaca, jer je na monitoru pove-
¢ana vizualizacija struktura di$nog puta. Iskustvo
intubacije s videolaringoskopom moze se prenijeti
na standardni, edukacija je laksa, jer se lako nad-
zire trening. Videolaringoskopija je namijenjena za
intubaciju djece s otezanim di$nim putem gdje je
ograniceno otvaranje usta i smanjena pokretljivost
vratne kraljeznice (31-35).
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ZAKLJUCAK

Pedijatrijski sindromi kao uzrok otezanog osiguranja
disnog puta u djece su izazov za pedijatrijskog aneste-
ziologa, te velik razlog za zabrinutost anesteziolozima
koji samo povremeno anesteziraju djecu. Poznavanje
sindroma olaksat ¢e prepoznavanje moguénosti oteza-
nog osiguranja di$nog puta na vrijeme, jer kad god je
moguce otezani di$ni put treba identificirati prije po-
kusaja endotrahealne intubacije, kako ne bi dolazilo do
situacija ,,ne mogu intubirati, ne mogu ventilirati. U
svakog djeteta gdje se ocekuje otezano uspostavljanje
di$nog puta treba imati rezervni plan. Izbor pomagala
ovisi o iskustvu i treningu izvodaca. Preporuke su da bi
svi trebali ste¢i iskustvo i vjezbajuéi uporabu supraglo-
tickih pomagala. Oni koji se samo povremeno susrecu
s otezanim di$nim putem trebaju steci iskustvo s poma-
galima lak$im za uporabu kao $to su fiberopticki stilet
ili videolaringoskop, a oni koji se ¢esto susre¢u s oteza-
nim pedijatrijskim di$nim putem (poput pedijatrijskih
anesteziologa, lije¢nika hitne medicine, intenzivista u
pedijatrijskim jedinicama intenzivnog lijecenja) treba-
ju steci vjestine sa svim pomagalima za otezanu intu-
baciju uklju¢ujuéi i ona za koje je trening dugotrajniji i
tezi poput fleksibilnog fiberopti¢kog bronhoskopa.
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SUMMARY

SOME PEDIATRIC SYNDROMES WITH DIFFICULT AIRWAYS IN ANESTHESIA INDUCTION
D. BUTKOVIC
University of Osijek, Faculty of Medicine, Osijek and Zagreb Children’s Hospital, Zagreb, Croatia

Out of a large number of pediatric syndromes, some pose a problem of difficult pediatric airway. The definition of difficult
airway includes problems with facemask ventilation, difficulties with laryngoscopy or with tracheal intubation. The most
common difficult airway problems in children with pediatric syndromes are caused by head deformities, maxillary or man-
dibular hypoplasia, small mouths, limited mouth opening, big tongues, micro- and retrognathy, and limited neck mobility.
Pediatric syndromes with difficult airways include Apert sy, Beckwith-Wiedemann sy, Cornelia De Lange sy, achondroplasia,
CHARGE sy, Cri du chat sy, Crouzon sy, Pffeifer sy, Down sy, Hunter sy, Hurler sy, Goldenhar sy, Klippel- Feil sy, Pierre Robin
sy, Treacher Collins sy and epidermolysis bullosa. Rescue devices for difficult pediatric airway management are shown along
with each syndrome, e.g., supraglottic devices such as laryngeal mask airway, intubating introducer — gum elastic bougie,
lighted stylet, fiberoptic stylet, flexible fiberoptic bronchoscope, indirect rigid laryngoscope and video laryngoscope. This
overview of pediatric syndromes with difficult airways, as well review of devices for difficult pediatric airway management is
intended for anesthesiologists who anesthetize children daily or periodically.

KEY WORDS: syndromes, pediatric, difficult airway, anesthesia
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