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ÖZ

Urban-Rifkin-Davis sendromu olarak da bilinen Cutis Laxa Tip 1C erken çocukluk döneminde 
yaygın bağ dokusu bozukluğu ile karakterize otozomal resesif ender  görülen bir hastalıktır. 
Bu çalışmamızda, Cutis Laxa’lı çocukta sedasyon ile ameliyathane dışı anestezi uygulaması 
deneyimimiz sunulmuştur.
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ABSTRACT

Cutis Laxa Type 1C, also known as Urban-Rifkin-Davis syndrome, is an autosomal recessive 
disease characterized by common connective tissue disorder in early childhood. In this study, 
our experience of outpatient anesthesia with sedation in a child with Cutis Laxa is presented.
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GİRİŞ

Urban-Rifkin-Davis sendromu olarak da bilinen Cutis 
Laxa Tip-IC erken çocukluk döneminde pulmoner 
amfizem, periferal pulmoner arter stenozu, inguinal 
herni, visseral divertiküller ve yaygın bağ dokusu 
bozukluğu ile karakterize otozomal resesif ender  
görülen bir hastalıktır.[1] Pulmoner bulgular sonucu 
solunum sıkıntısı ve solunum yetmezliği gelişebilir. 
Anestezik yaklaşım, bu durumun daha da 
ağırlaşmasına neden olabilir.   Periferik pulmoner 
stenoz tanısı olan Cutis Laxa Tip-IC’li 5 yaşında bir 
çocuk hastada katater anjiyografi laboratuvarında 
görüntüleme amacı ile anjiyo planlandı. Bu çalışma-
mızda, anjio planlanan Cutis Laxa’lı çocukta sedasyon 
ile ameliyathane dışı anestezi uygulaması deneyimi-
miz sunulmuştur.

OLGU SUNUMU

Beş  yaşında, 18 kg ağırlığında, 105 cm boyunda Cutis 
Laxa Tip-IC sendromu tanılı bir kız çocuğuna periferik 
pulmoner stenoz tanısı ile kateter anjiyografi yapıl-
ması planlandı. Bu amaçla hastaya ameliyathane dışı   
sedoanaljezi uygulandı.  Cutis Laxa tanısını 6 aylık 
iken aldığı öğrenildi.  Fizik muayenede gevşek ve ince 
cilt dokusu, el ve ayak dorsal yüzlerde ve göz altların-
da yaygın ödem vardı.  Preoperatif değerlendirmede 
kalp tepe atımı 130/dk., kan basıncı 95/60 mmHg, 
vücut sıcaklığı 37°C olarak ölçüldü. Hastanın vital 
bulguları stabildi. Biyokimyasal testlerde herhangi bir 
anormal sonuca rastlanmadı.  Olgumuzda göğüs rad-
yografisinde bir patoloji yoktu. Sedasyon öncesi zor 
entübasyon şartları sağlandıktan sonra damar yolu 
erişimi zor olan hastaya 0.06 mg/kg midozolam, 0,5 
mg/kg ketamin, 0.01 mg/kg atropin im olarak uygu-
landı. Anjiyografi laboratuvarında 24G intravenöz 
kanül ile damar yolu açıklığı sağlandı. 2  mL/kg/
sa’den isolyte-P infuzyonu başlandı. EKG, periferik 
oksijen satürasyonu (SpO2), noninvazif kan basıncı 
monitörizasyonu yapıldı. 5 lt/dk.’dan maske O2 veril-
di. 1  mg/kg iv bolus pantoprazol yapıldı. Hastanın 
işlem boyunca hareketsiz kalması için 1 mg/kg/sa  
propofol infizyonu başlandı. Sedasyon sonrası SpO2 
%99 olan hastada, solunum distresi gelişmesi ile 
SpO2 %80’e  düştü. Jaw Thrust manevrası yapıldı.  
Yüzde 100 oksijen ile ambu maske ventilasyonuna 
geçildi. Trakeal stridoru olan ve ürtiker gelişen 
hastaya 2 mg/kg metilprednisolon verildi. Salbutamol 

ve adrenalin inhalasyon yoluyla uygulandı. İşlem 
boyunca SpO2 %92-100 arasında, kalp atım hızı 130-
140/dk. ve kan basıncı 115/70 mmHg arasında sey-
retti. İşlem 45 dk. sürdü ve komplikasyonsuz 
sonlandırıldı. Hasta pediyatri yoğun bakım ünitesin-
de 6 saat takip edilerek sorunsuz servise verildi. 
İkinci gün sorunsuz olarak taburcu edildi.

TARTIŞMA

Bu olgu sunumunda, periferik pulmoner stenoz tanı-
sı olan Cutis Laxa Tip-IC sendromlu 5 yaşında kız 
çocuğu hastaya katater anjiyografi yapılmak üzere 
sedoanaljezi ile ameliyathane dışı anestezi 
uygulaması sunulmuştur. 

Cutis Laxa gevşek deri ile karakterize bir bağ dokusu 
hastalığıdır. Klinik ve genetik olarak heterojendir.[2] 
Geçmişte Cutis Laxa tanısı klinik olarak konulurken, 
günümüzde artık bozukluğun molekül temeline göre 
alt tiplere ayrılmaktadır.[3] Bizim olgumuz da otozo-
mal resesif geçişli Tip-IC sendromudur. Prevalansı 
tam olarak bilinmemekle birlikte, çok ender  
(<1:1.000.000) görülmektedir.[1] Bu sendromla ilişkili 
solunumsal ve kardiyovasküler bulgular bu hasta 
popülasyonunun perioperatif yönetimi için dikkatli 
bir biçimde ameliyat öncesi değerlendirmeyi zorunlu 
kılar.  Cutis Laxa Tip-IC erken çocukluk döneminde 
pulmoner amfizem, perifer arter stenozu, inguinal 
herni, gastrointestinal sistem divertikülleri gibi yay-
gın bağ dokusu bozukluğu hastalığıdır.[1] Hastalarda 
deri semptomlarına ek olarak etkilenen kişilerde 
eklem gevşekliği, hipotoni, büyüme geriliği, pulmo-
ner, gastrointestinal ve üriner sistemi etkileyen ciddi 
komplikasyonlar gelişebilir. Kardiyovasküler tutulum 
nispeten hafiftir.[3] Bu hastalarda anormal deri bulgu-
ları damar yolu erişimini zorlaştırabilir. Bu nedenle 
damar yolu erişiminin zor olduğunu akılda tutularak 
işlem sırasında stres artışına bağlı pulmoner arter 
basıncının yükselebileceği ve kardiyak yönden hemo-
dinamiyi bozabileceği göz önünde bulundurularak, 
buna göre önlem alınmalıdır.[4] Bu nedenle  hastamız-
da damar yolu erişiminin zor olacağını öngörerek 
intramuskuler sedasyon uyguladıktan sonra damar 
yolu açıklığını sağladık.   Cutis Laxa Tip-IC’li hastalar-
da mikrognati, alnın çekilmesi, geniş ön fontaneller, 
hipertelorizim de olabilir.[3] Olgumuzda  kraniofasial 
anomali yoktu. 
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Etkilenen kişiler akciğerdeki kistik değişikliklerin yanı 
sıra atelektazi gelişmesiyle ilgili şiddetli solunum güç-
lükleri geliştirebilirler. Bazı durumlarda pulmoner 
sorunlar, pulmoner arterin daralması, diyafragmatik 
herni oluşumu, trakeomalezi varlığıyla daha da kötü-
leşebilir bu da potansiyel olarak hava yolu pasajında 
kollapsa neden olabilir. Şiddetli amfizem gelişebilir. 
Sonuç olarak, bu hastalarda solunum yetmezliği geli-
şebilir.[3] Pulmoner arter hipertansiyonu ya da kor 
pulmonaleden hasta korunmalıdır.[4] Kullanılan anes-
tezik ajanlar pulmoner ve kardiyovasküler sorunların 
daha da ağırlaşmasına neden olabilir.  Hastamız pre-
operatif, pediyatrik göğüs hastalıkları uzmanı tarafın-
dan konsülte edilip, göğüs radyografisi normal olarak 
değerlendirildi. Uygulanan sedasyon sonrası hastada 
solunum sıkıntısı başladı, hasta Sp02 %80 olarak 
desatüre oldu ve maske oksijen ventilasyonundan 
ambu maske ventilasyonuna geçilerek solunum des-
teklendi. Atropin ve selektif B2 adrenerjik bronkodi-
latör ilaçlar kullanıldı. 

Sonuçta, Cutis Laxa Tip-IC’li hastalarda anestezik 
yönetim kardiyak ve pulmoner değerlendirmeyi içer-
melidir. Aort anevrizması ve pulmoner amfizem dış-
lanmalıdır.[4] Bronşiyolitis, pnömoni, pozitif basınçlı 
ventilasyon, trakeomalezi, pulmoner hipertansiyon 
ve konjenital diafragmatik herni, respiratuvar prob-
lemleri arttırabilir.[1]

Cutis Laxa Tip-IC sendromlu hastalar sıklıkla tanısal 
ve cerrahi prosedürlere gereksinim  duyarlar, ancak 
bu hastalar için tanımlanmış özel anestezik teknikle-
rin değerlendirilmesi ve göz önünde tutulacak özel 
durumlar literatürde son derece enderdir.  Karapurkar 
ve ark. yaptıkları  çalışmada, genel anestezi altında 
konjenital lober amfizem ve akciğer kisti için lobekto-
mi ameliyatı geçiren beş çocuktan birinde ekstübas-
yon sonrası şiddetli hırıltı ve interkostal çekilmeler 
olduğunu ve hastaya hidrokortizon, aminofilin ve 
terbutalin verilmesine rağmen, yanıt alınamayarak 
yine  entübe edildikten ancak 48 saat sonra extübe 
edildiğini bildirmişlerdir. Cutis Laxa tanısı konulan 
hastalarda, pulmoner amfizemin bu hastalıkla ilişkili 
olduğunu belirtmişlerdir.[5]  Olgumuza sedoanaljezi 
yapıldı. Hırıltı, interkostal çekilmesi olan hastamıza 
salbutamol ve adrenalin inhalasyon uygulamasına ve 
ambu maske ventilasyonuna (%100 O2 ile) tedavisine 
yanıt  verdi. Bildiğimiz kadarıyla kateter anjiyo labo-
ratuvarında görüntüleme amacıyla periferik pulmo-

ner arter stenozlu Cutis Laxa Tip-IC sendromlu hasta-
ya sedasyon uygulanması daha önceden yayınlarda 
bildirilmemiştir.  

GİS bulguları olarak divertikül ve gastroözefagiyal 
reflü olabilir.[3] Pandey ve ark.’nın  olgu sunumunda, 
Cutis Laxa’lı hastalarda gastroözefagial reflü ile ilgili 
aspirasyon profilaksisi vurgulanmamış olmasına rağ-
men, olgularında bu durumu öngörerek bir  hafta 
önceden domperidon başladıklarını belirtilmiştir .[6] 
Bizim hastamızda da gastroözefagial reflü olabileceği 
öngörülerek koruma amaçlı pantoprazol yapılmıştır. 
Ayrıca bu hastalarda mesane divertikülleri de olabilir. 
Bizim hastamızda da mesane divertikülü olduğundan 
mesane sonda uygulaması yapılmıştır.

Tanısal ve cerrahi müdahale gerektiren özellikli bu 
grup hastaların takibinde, bu alanda uzmanlaşmış ve 
tecrübeli anesteziyologların bulunmasının, mortalite 
ve morbidite üzerine etkisi büyük olacaktır. 
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