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GiRiS

Urban-Rifkin-Davis sendromu olarak da bilinen Cutis
Laxa Tip-IC erken gocukluk déneminde pulmoner
amfizem, periferal pulmoner arter stenozu, inguinal
herni, visseral divertikiller ve yaygin bag dokusu
bozuklugu ile karakterize otozomal resesif ender
gorilen bir hastaliktir.™! Pulmoner bulgular sonucu
solunum sikintisi ve solunum yetmezligi gelisebilir.
Anestezik yaklasim, bu durumun daha da
agirlagmasina neden olabilir.  Periferik pulmoner
stenoz tanisi olan Cutis Laxa Tip-IC'li 5 yasinda bir
cocuk hastada katater anjiyografi laboratuvarinda
gorintileme amaci ile anjiyo planlandi. Bu calisma-
mizda, anjio planlanan Cutis Laxa’li cocukta sedasyon
ile ameliyathane disi anestezi uygulamasi deneyimi-
miz sunulmustur.

OLGU SUNUMU

Bes yasinda, 18 kg agirliginda, 105 cm boyunda Cutis
Laxa Tip-IC sendromu tanih bir kiz gocuguna periferik
pulmoner stenoz tanisi ile kateter anjiyografi yapil-
masi planlandi. Bu amagla hastaya ameliyathane disi
sedoanaljezi uygulandi. Cutis Laxa tanisini 6 ayhk
iken aldig1 6grenildi. Fizik muayenede gevsek ve ince
cilt dokusu, el ve ayak dorsal ylizlerde ve goz altlarin-
da yaygin 6dem vardi. Preoperatif degerlendirmede
kalp tepe atimi 130/dk., kan basinci 95/60 mmHg,
vicut sicakligi 37°C olarak olguldii. Hastanin vital
bulgulari stabildi. Biyokimyasal testlerde herhangi bir
anormal sonuca rastlanmadi. Olgumuzda gogus rad-
yografisinde bir patoloji yoktu. Sedasyon dncesi zor
entlibasyon sartlar saglandiktan sonra damar yolu
erisimi zor olan hastaya 0.06 mg/kg midozolam, 0,5
mg/kg ketamin, 0.01 mg/kg atropin im olarak uygu-
landi. Anjiyografi laboratuvarinda 24G intravenoz
kanul ile damar yolu acgikligi saglandi. 2 mL/kg/
sa’den isolyte-P infuzyonu baslandi. EKG, periferik
oksijen satlirasyonu (SpO,), noninvazif kan basinci
monitdrizasyonu yapildi. 5 It/dk./dan maske 0, veril-
di. 1 mg/kg iv bolus pantoprazol yapildi. Hastanin
islem boyunca hareketsiz kalmasi icin 1 mg/kg/sa
propofol infizyonu baglandi. Sedasyon sonrasi SpO,
%99 olan hastada, solunum distresi gelismesi ile
SpO, %80’e distu. Jaw Thrust manevrasi yapildi.
Yuzde 100 oksijen ile ambu maske ventilasyonuna
gecildi. Trakeal stridoru olan ve Urtiker gelisen
hastaya 2 mg/kg metilprednisolon verildi. Salbutamol

ve adrenalin inhalasyon yoluyla uygulandi. islem
boyunca Sp0O, %92-100 arasinda, kalp atim hizi 130-
140/dk. ve kan basinci 115/70 mmHg arasinda sey-
retti. islem 45 dk. sirdii ve komplikasyonsuz
sonlandirildi. Hasta pediyatri yogun bakim Unitesin-
de 6 saat takip edilerek sorunsuz servise verildi.
ikinci giin sorunsuz olarak taburcu edildi.

TARTISMA

Bu olgu sunumunda, periferik pulmoner stenoz tani-
st olan Cutis Laxa Tip-IC sendromlu 5 yasinda kiz
cocugu hastaya katater anjiyografi yapilmak Uzere
sedoanaljezi ile ameliyathane disi anestezi
uygulamasi sunulmustur.

Cutis Laxa gevsek deri ile karakterize bir bag dokusu
hastaligidir. Klinik ve genetik olarak heterojendir.l?!
Gegmiste Cutis Laxa tanisi klinik olarak konulurken,
gliniimizde artik bozuklugun molekiil temeline gére
alt tiplere ayrilmaktadir.®! Bizim olgumuz da otozo-
mal resesif gecisli Tip-IC sendromudur. Prevalansi
tam olarak bilinmemekle birlikte, ¢ok ender
(<1:1.000.000) gorilmektedir.! Bu sendromla iliskili
solunumsal ve kardiyovaskiler bulgular bu hasta
popilasyonunun perioperatif yonetimi icin dikkatli
bir bicimde ameliyat 6ncesi degerlendirmeyi zorunlu
kilar. Cutis Laxa Tip-IC erken gocukluk doneminde
pulmoner amfizem, perifer arter stenozu, inguinal
herni, gastrointestinal sistem divertikilleri gibi yay-
gin bag dokusu bozuklugu hastaligidir.*! Hastalarda
deri semptomlarina ek olarak etkilenen kisilerde
eklem gevsekligi, hipotoni, biyime geriligi, pulmo-
ner, gastrointestinal ve Urriner sistemi etkileyen ciddi
komplikasyonlar gelisebilir. Kardiyovaskuler tutulum
nispeten hafiftir.® Bu hastalarda anormal deri bulgu-
lari damar yolu erisimini zorlastirabilir. Bu nedenle
damar yolu erisiminin zor oldugunu akilda tutularak
islem sirasinda stres artisina bagli pulmoner arter
basincinin yikselebilecegi ve kardiyak ydnden hemo-
dinamiyi bozabilecegi gbéz 6ninde bulundurularak,
buna gore 6nlem alinmalidir.' Bu nedenle hastamiz-
da damar yolu erisiminin zor olacagini 6ngorerek
intramuskuler sedasyon uyguladiktan sonra damar
yolu acikligini sagladik. Cutis Laxa Tip-IC’li hastalar-
da mikrognati, alnin gekilmesi, genig 6n fontaneller,
hipertelorizim de olabilir.®! Olgumuzda kraniofasial
anomali yoktu.
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Etkilenen kisiler akcigerdeki kistik degisikliklerin yani
sira atelektazi gelismesiyle ilgili siddetli solunum giic-
lGkleri gelistirebilirler. Bazi durumlarda pulmoner
sorunlar, pulmoner arterin daralmasi, diyafragmatik
herni olusumu, trakeomalezi varhgiyla daha da koti-
lesebilir bu da potansiyel olarak hava yolu pasajinda
kollapsa neden olabilir. Siddetli amfizem gelisebilir.
Sonug olarak, bu hastalarda solunum yetmezligi geli-
sebilir.®! Pulmoner arter hipertansiyonu ya da kor
pulmonaleden hasta korunmalidir.™ Kullanilan anes-
tezik ajanlar pulmoner ve kardiyovaskiiler sorunlarin
daha da agirlasmasina neden olabilir. Hastamiz pre-
operatif, pediyatrik gogis hastaliklari uzmani tarafin-
dan konsiilte edilip, gbgls radyografisi normal olarak
degerlendirildi. Uygulanan sedasyon sonrasi hastada
solunum sikintisi basladi, hasta Sp0, %80 olarak
desatlire oldu ve maske oksijen ventilasyonundan
ambu maske ventilasyonuna gegilerek solunum des-
teklendi. Atropin ve selektif B2 adrenerjik bronkodi-
lator ilaglar kullanildi.

Sonugta, Cutis Laxa Tip-IC’li hastalarda anestezik
yonetim kardiyak ve pulmoner degerlendirmeyi icer-
melidir. Aort anevrizmasi ve pulmoner amfizem dis-
lanmalidir.) Bronsiyolitis, pnémoni, pozitif basingli
ventilasyon, trakeomalezi, pulmoner hipertansiyon
ve konjenital diafragmatik herni, respiratuvar prob-
lemleri arttirabilir.!

Cutis Laxa Tip-IC sendromlu hastalar siklikla tanisal
ve cerrahi prosedirlere gereksinim duyarlar, ancak
bu hastalar icin tanimlanmis 6zel anestezik teknikle-
rin degerlendirilmesi ve goz onlinde tutulacak 6zel
durumlar literatiirde son derece enderdir. Karapurkar
ve ark. yaptiklari calismada, genel anestezi altinda
konjenital lober amfizem ve akciger kisti icin lobekto-
mi ameliyati geciren bes ¢ocuktan birinde ekstlibas-
yon sonrasi siddetli hirilti ve interkostal cekilmeler
oldugunu ve hastaya hidrokortizon, aminofilin ve
terbutalin verilmesine ragmen, yanit alinamayarak
yine entube edildikten ancak 48 saat sonra extiibe
edildigini bildirmislerdir. Cutis Laxa tanisi konulan
hastalarda, pulmoner amfizemin bu hastalikla iliskili
oldugunu belirtmislerdir.®? Olgumuza sedoanaljezi
yapildi. Hirilti, interkostal ¢ekilmesi olan hastamiza
salbutamol ve adrenalin inhalasyon uygulamasina ve
ambu maske ventilasyonuna (%100 O, ile) tedavisine
yanit verdi. Bildigimiz kadariyla kateter anjiyo labo-
ratuvarinda goruntiileme amaciyla periferik pulmo-
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ner arter stenozlu Cutis Laxa Tip-IC sendromlu hasta-
ya sedasyon uygulanmasi daha 6nceden yayinlarda
bildirilmemistir.

GIS bulgulari olarak divertikiil ve gastrodzefagiyal
refli olabilir.®! Pandey ve ark./nin olgu sunumunda,
Cutis Laxa’li hastalarda gastrodzefagial refli ile ilgili
aspirasyon profilaksisi vurgulanmamis olmasina rag-
men, olgularinda bu durumu 6ngoérerek bir hafta
onceden domperidon basladiklarini belirtilmistir .
Bizim hastamizda da gastrodzefagial reflii olabilecegi
ongorulerek koruma amagli pantoprazol yapilmistir.
Ayrica bu hastalarda mesane divertikilleri de olabilir.
Bizim hastamizda da mesane divertikili oldugundan
mesane sonda uygulamasi yapilmistir.

Tanisal ve cerrahi miidahale gerektiren 6zellikli bu
grup hastalarin takibinde, bu alanda uzmanlasmis ve
tecriibeli anesteziyologlarin bulunmasinin, mortalite
ve morbidite Uzerine etkisi biylk olacaktir.
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