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Rubinstein-Taybi Sendromlu Cocuk Hastada Anestezi Yaklagimi
Anaesthetic Management of Children with Rubinstein-Taybi Syndrome
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Rubinstein-Taybi Sendromu (RTS); genis bagparmak, biiyiik ve
genis ayaklar, boy kisalig1 ve kraniyofasiyal anormallikler gibi fiziksel
degisiklikler ve mental retardasyon ile kendini gésteren, nadir, oto-
zomal dominant bir sendromdur. Anestezi agisindan, zor havayolu,
aspirasyon pnémonisi ve kardiyovaskiiler islev bozuklugu 6zellikle
dikkat edilmesi gereken durumlardir. Mikrognati, retrognati, genis
burun képriisii, anormal derecede biiyiik ya da "gaga seklinde" bu-
run, hipoplastik maksilla ve kiiciik agiz tipik dismorfik yiiz dzel-
likleri RTS'de zor hava yolunun en énemli nedenleri arasindadir.
Etkilenen bireylerin yaklagik tigte birinde dogustan kalp hastaliklar:
vardir. Sendromda mikroaspirasyon veya gastrodzofageal reflitye
bagli olarak tekrarlayan solunum yolu enfeksiyonlari goriiliir. Bu
olgu sunumunda, sag endoskopik dakriosistorinostomi planlanan
RTS’li gocuk hastada anestezi yonetimini ele aldik.

Anahtar kelimeler: Rubinstein-Taybi sendromu, havayolu yéne-
timi, genel anestezi

Giris

Rubinstein-Taybi syndrome (RTY) is a rare, autosomal dominant
syndrome presenting with mental retardation and physical ab-
normalities, including broad thumbs, big and broad toes, short
stature and craniofacial anomalies. Special attention was paid to
the possibilities of difficult airway, aspiration pneumonia and
cardiovascular dysfunction during anaesthesia. Micrognathia, ret-
rognathia, broad nasal bridge, abnormally large or ‘beak-shaped’
nose, hypoplastic maxilla and small mouth-typical dysmorphic
facial features are one of the biggest causes of the difficult air-
way in this syndrome. Approximately one-third of the affected
individuals have a variety of congenital heart diseases. Recurrent
respiratory infections are likely to be the result of microaspiration
or gastro-oesophageal reflux in this syndrome. In this case report,
we discussed the anaesthesia management of a child with RTS
who underwent right endoscopic dacryocystorhinostomy.

Keywords: Rubinstein-Taybi syndrome, airway management,
general anaesthesia

ubinstein-Taybi sendromu (RTS); karakeeristik yiiz goriiniimii ile genis el ve ayak basg parmaklarinin goriildiigii
ender rastlanan otozomal dominant gegisli kalitsal bir sendromdur (1). Ilk olarak 1963 yilinda Jack Herbert Ru-

instein ve Hosshang Taybi tarafindan tanimlanan sendromun insidanst 1/250.000-300.000 olup her iki cinste eit

oranda goriilmekeedir. Giiniimiizde hastaliktan sorumlu iki gen belirlenmigtir. Hastalarin %60’indan fazlasinda CREBBP
ve %3’tinde EP300 geni ile ilgili anormallikler saptanmugtir (2).

Sendrom ile iligkili klinik bulgular arasinda; gelisme geriligi, gecikmis kemik yast, zeka geriligi, solunum ve yutkunma zor-
luklar1 bulunmaktadir. Ayrica boy kisalig1, mikrosefali, mikrognati, isitme kayb, cilt problemleri, kalitsal kalp anormallikle-
ri, kriptorsitizim, renal anomaliler gibi goklu kalitsal kusurlar da sik goriilen bulgular arasinda yer almaktadir. Ozellikle ilk
bir yillik donemindeki 6liimlerin baglica nedeni aspirasyon pnémonisi ve kalitsal kalp hastaligidir (3).

Rubinstein-Taybi sendromlu hastalarda anestezi yaklagimi cesitli zorluklar igermekeedir. RTS'de anestezi uygulamalar: agi-
sindan en énemli zorluk ise kraniyofasiyal defektlere bagl olarak goriilen zor entiibasyondur. Bunun yaninda solunum yolu
enfeksiyonlari ile kalp ritim bozukluklari bu hastalarda anestezi uygulanmasini zorlastirir (4). Olgu sunumumuzda sag en-
doskopik dakriyosistorinostomi planlanan RTS tanili hastada anestezi uygulamasint literatiir esliginde sunmay1 amagladik.

Olgu Sunumu

Erkek, 14 yasinda, 45 kg agirliginda, 140 cm boyunda RTS tanili ve 1.derecede mental retarde hastaya elektif sartlarda sag
endoskopik dakriyosistorinostomi planlandi. Yapilan fizik muayenesinde mikrostomi, makroglossi, dar damak, mikrogna-
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ti ve retrognati varlig1 tespit edildi. Entiibasyon i¢in yapilan
havayolu degerlendirmesinde Mallampati skorunun 3 oldu-
gu gorildi. Hastanin boyun fleksiyon ve ekstansiyonunda
herhangi bir kisithiligi yoktu. Laboratuvar incelemelerinde
biyokimya tetkikleri ile tam kan sayim1 normal sinirlarda idi.
Pediyatrik kardiyoloji béliimiiniin degerlendirmesi sonrast
kalpte bir patolojiye rastlanmad. Pediyatrik néroloji boliimii
konsiiltasyonu sonucu ek bir éneride bulunulmadi. Mallam-
patisi goz oniine alinan hastaya zor entiibasyon i¢in olgunun
yasina ve kilosuna uygun cesitli boylarda airwayler, endotra-
keal tiipler, stileler, Miller ve Macintosh bladeler ve LMAlar
hazirlandi. Kulak Burun Bogaz béliimii ile goriisiildii, gerek-
tiginde trakeotomi agilabilmesi i¢in hazirlik yapildi. Anestezi
icin gerekli onam hastanin ebeveynlerinden alind1.

Ameliyathaneye alinan hastaya premedikasyon amaciyla int-
ravendz (iv) olarak 2 mg midazolam ile 10 mg ranitidin yapil-
di. Hastaya elektrokardiyografi, oksijen satiirasyonu, non in-
vazif kan basinct monitérizasyonu yapildiktan sonra anestezi
indiiksiyonu i¢in iv olarak propofol 2 mg kg™, remifentanil 1
Hg kg! kullanildi. Maske ile ventilasyonunda sorun olmayan
hastaya kas gevsetici olarak 0,6 mg kg™ rokiironyum kullanil-
di. Hastaya endotrakeal entiibasyon amaciyla 5,5 no’llu spi-
ralli tiip takilmasi planland: ve 2. denemede video laringos-
kop ile entiibasyon gerceklestirildi. Soluk sonu karbondioksit
(ETCO,) degerine gore dakika ventilasyonu ayarlandi. Anes-
tezi idamesi %2 sevofluran, %50 oksijen ve %50 kuru hava
ile saglandi. Ameliyat yaklagik 90 dakika siirdii ve periopera-
tif hemodinamik parametreler stabil seyretti. Cerrahi girisim
sonrasinda, 2 mg kg sugammadeks iv uygulanan ve yeterli
miktarda kas giicii geri donen hasta ekstiibe edildi. Spontan
solunumu yeterli ve hemodinamik parametreleri normal olan
hasta anestezi sonrast bakim tinitesine alindi. Yagamsal bulgu-
lart istikrarli seyreden hasta tam derlenme saglandiktan sonra
servisine transfer edildi. Herhangi bir komplikasyon yagan-
mayan hasta, postoperatif ikinci giinde taburcu edildi.

Tartisma

Rubinstein-Taybi sendromu goriilme sikligi 1/250.000-
300.000 olacak kadar nadir ancak mental retardasyon ile ta-
kip edilen hastalar arasinda 1/600 oraninda goriilecek kadar
da sik kalitsal bir hastalikur (5). RTS hastalarin gegirdikleri
cerrahi girisimlerin biiytik kismini ortopedik, ortodontik,
oftalmik veya kalp cerrahileri olusturur. Sendromun anestezi
yonetimi agisindan en onemli dzellik havayolu ydnetiminde-
ki zorluk, aspirasyon pnémonisi riski ve kardiyovaskiiler pa-

tolojilerdir (6).

Rubinstein-Taybi sendromuna sahip olgular zor entiibasyon
agisindan potansiyel hasta grubu olarak kabul edilmekeedir.
Bu hasta grubunda laringoskopi ve entiibasyon zorlugunu
olusturan baglica kraniyofasyal nedenler arasinda; mikrog-
nati, retrognati, genis burun kopriisii, anormal biiyitk veya
“gaga seklinde” burun, yiiksek kemerli dar damak, hipop-
lastik maksilla ile kiiciik agiz agikligs sayilmaktadir (3). Li-
teratiirde bu hastalarda havayolu yaklagimi ve ydnetiminde
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oral endotrakeal entiibasyonun yani sira nazal entiibasyon
(5), fiberoptik bronkoskopi esliginde entiibasyon (7), prose-
al LMA kullanimi (8) ile air-Q entiibasyon laringeal maske
(AirQ ILA) (9) gibi alternatif yontemler kullanilmigtir. Ancak
bu yéntemleri uygulamadan énce ayrinuli havayolu muaye-
nesinde koanal atrezi, nazal septum deviasyonu, alt solunum
yolunda daralmalar, postkrikoid web, laringomalazi ve tra-
keoozafageal kompresyonlar nedeniyle nazal bslgede olusan
vaskiiler ring varlig1 dikkatli bir sekilde sorgulanmalidir (10).
Nazal bolgedeki yapilan islemler sonrasi, entiibasyonu en-
gelleyebilecek kadar burun kanamast gelisebilir (3). Bu ne-
denlerden dolay: nazal entiibasyon ve fiberoptik entiibasyon
oncesi nazal anatomi ve pasaj degerlendirilmelidir.

Havayolu ydnetimini etkileyebilecek sendromun diger bir
onemli 6zelligi ise aspirasyon riskidir. Kalitsal trakeal stenoz,
anormal pulmoner lobiilasyon, asir1 mukus salgist ve gastros-
zofageal reflii bu hastalarda aspirasyon riskini arturir (11).
Yagamun ilk yilindan itibaren baglayan gastrodzofageal reflii,
hastanin beslenmesini azaltp gelisimsel olarak geriye diisii-
rebilir. RTS hastalarin yaklasik %75’inde solunum yollarinda
mikroaspirasyon ve gastrodzofageal reflitye bagli olusan tek-
rarlayan enfeksiyonlar goriilebilir. Bu tiir hastalarda havayolu
yonetimi agisindan LMA kullanimi tarugmalidir. Literatiirde
LMA kullanilan vakalar incelendiginde hastalarin mevcut
gastrodzofageal reflii problemlerinin olmadig: belirtilmesine
ragmen bu vakalarda klasik LMA yerine proseal LMA kulla-
nimi tercih edilmigtir (8, 12). Bu tip olgularda Proseal LMA
hem orogastrik tiip kullanilarak gastrointestinal yoldan mide
icerigi aspire edilebilmeyi saglarken hem de basarisiz veya
yetersiz ventilasyon olasiligini azalur (13). Yerlestirilmesi ve
uygulanmasi kolay olan ve de entiibasyon igin iyi bir kanal
saglayan AirQ ILA, refliisii olan ve entiibasyonu gii¢ olabile-
cek hastalarda tercih edilebilir (9).

Rubinstein-Taybi sendromlu hastalarin %62’sinde servikal
hiperkifoz, % 38’inde ise skolyoz goriilebilmektedir . Bu tiir
vertebra anomalileri hastaya entiibasyon ve hava yolu kontro-
lti sirasinda pozisyon vermeyi giiglestirebilir (14).

Sunmus oldugumuz olguda sendromun tipik kraniyofasiyal
ozellikleri olan makroglossi, dar damak, mikrognati ve retrog-
nati mevcudiyeti tespit edildi. Entiibasyon icin yapilan hava-
yolu degerlendirmesinde ise Mallampati skoru sinif 3 oldugu
goriildii. Anemnezinde aspirasyon pnomonisi olmag1 6greni-
len hastaya video laringoskop yardimiyla bagarili bir sekilde
entiibasyon gergeklestirildi.

Rubinstein-Taybi sendromulu hastalarin %24-38 inde kalp
kusurlari mevcuttur. {lk olarak 1964 yilinda RTS’li hastalarda
tanimlanan anomalilerin biiyiik bir kismi atriyum septum de-
fekti, ventrikiil septum defekti, patent duktus arteriosus, aort
koarktasyonu, pulmoner kapak stenozu, bikiispit aorta, aort
kapak darlig1, vaskiiler halkalar ve ileti anormallikleri gibi
izole lezyonlardan olugsmaktadir. Daha nadir bir kisminda ise
hipoplastik sol kalp sendromu gibi kompleks kalitsal kalp lez-
yonlari tarif edilmistir (15).
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Kalp kusurlarina sahip hastalarda antikolinesterazlarin ve
antikolinerjik ilaglarin kullanimi aritmi goriilme riskini arti-
rabilir. Ozellikle anestezide kullanilan ilaglardan neostigmin
ve atropinin olusturdugu sempatik ve parasempatik sistem
degisiklikleri ektopik ritimleri tetikleyebilir. Erken atriyum
ve ventrikiil kasilmalari ile supraventrikiiler tasikardiye neden
oldugundan bu hasta grubunda siiksinilkolinden kaginilma-
lidir (4-6). Hastamizda preoperatif pediyatrik kardiyoloji
konsiiltasyonu sonucu herhangi bir patolojiye rastlanmadi.
Anestezi indiiksiyonunda nondepolarizan kas gevsetici olarak
rokiironyum kullanildi. Hastanin ekstiibasyonu éncesi neos-
tigmin ve atropin yerine sugammadeks tercih edildi. Perope-
ratif ve postoperatif herhangi bir sorun ile kargilagiimad.

Sonug

Anestezi ydnetimi agisindan zor havayolu kontrolii ve zor
entiibasyon anormal anatomik yapilarindan dolayr RTSli
hastalarda en 6nemli problemi olusturmaktadir. Bu neden-
le anestezi 6ncesi zor ventilasyon ve entiibasyon icin hazirlik
yapilmast gerekmektedir. Ozellikle kalp kusurlart bulunan
hastalarda siiksilinkolin, neostigmin ve atropinin kullanilma-
st aritmi riskini arttiracagindan rokiironyum sugammadeks
kombinasyonu iyi bir alternatif olabilir.

Hasta Onamu: Yazili hasta onami bu olguya kaulan hastanin aile-
sinden alinmistir.
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