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ÖZET
Noonan sendromu (NS) otozomal dominant geçifl gösterebilen veya sporadik olarak ortaya ç›kabilen, 1:1000-1:2000 insidansl›

bir hastal›kt›r. Sendroma konjenital kardiyak anomaliler, böbrek malformasyonlar› ve lenfatik sistem patolojileri, puberte gecikmesi,
iflitme kayb›, kanama diyatezi ve orta derecede mental retardasyon da efllik edebilir. Preoperatif de¤erlendirmenin çok önemli
oldu¤u bu hastalarda, hem havayolu yönetimi aç›s›ndan hem de hemodinamik ve metabolik aç›dan gerekli önlemleri alabilmek
için hastal›¤›n seyri iyi sorgulanmal›d›r. Bu olgu bildiriminde, k›sa süreli bir müdahale olan dakriosistorinostomi (DSR) operasyonu
için genel anestezi planlanan hastada laringeal maske (LMA) uygulamas›n› sunmak ve NS’nu tart›flmak istedik.

ANAHTAR KEL‹MELER: Genel anestezi, Noonan sendromu, LMA

SUMMARY
Noonan syndrome (NS) is a 1:1000-1:2000 incidence disease which can have the characteristics of an autosomal dominant

inheritance  or  emerge  as  sporadic. This  disease  can  also  be  accompanied  with  congenital  cardiac  abnormalities,  kidney
malformations,  hearing  loss,  bleeding  diathesis  and  moderate  mental  retardation. The  course  of  disease  should  be  highly
investigated on the patients, whose  preoperative evaluation is crucial. This is extremely important in order to take  precautions
both for airway management and for hemodynamical and metabolic reasons. In this case statement we aimed to discuss Noonan
syndrome and present laryngeal mask (LMA) practice on a patient who is planned general anesthesia for dacryocystorhrnostomy
(DSR) operation which is considered as a short-time intervention.
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G‹R‹fi

Noonan sendromu (NS) k›sa boy, yele boyun, klino-
daktili, pektus ekskavatum ve/veya pektus karinatum gi-
bi iskelet anomalileri, hipertelorizm, pitozis, epikantus,
afla¤›ya dönük palpebral fissürler, düflük ve arkaya ro-
tasyonlu kulak, üçgen yüz, küçük maksilla, mikrognati,
yüksek damak, dental maloklüzyon gibi kraniofasiyal
anomalilerle seyreden bir sendromdur (1). Sendroma
konjenital kardiyak anomaliler, böbrek malformasyonla-
r› ve lenfatik sistem patolojileri, puberte gecikmesi, iflit-
me kayb›, kanama diyatezi ve orta derecede mental re-
tardasyon da efllik edebilir (1,2).

Yap›lan olgu sunumu taramalar›nda, birçok kompo-
nenti farkl› flekillerde bir arada bulundurabildi¤i görül-
müfltür. Kraniofasial malformasyonlar ve kardiyak ano-
maliler, hava yolu yönetimi ve hemodinamik aç›dan so-
runsuz bir operasyon yönetimi, biz anestezistler için
özellikle dikkat ve önem arz etmektedir.

Bu olgu bildiriminde, k›sa süreli bir müdahale olan
dakriosistorinostomi (DSR) operasyonu için genel anes-
tezi planlanan hastada laringeal maske (LMA) uygula-
mas›n› sunmak ve NS’nu tart›flmak istedik.

OLGU 

On bir yafl›nda, k›z olgu; göz yaflarmas› flikayetiyle
göz hastal›klar› poliklini¤ine baflvurmufl, gözyafl› kanal›
t›kan›kl›¤› tan›s›yla bilateral DSR ve tüp implantasyon
operasyonu planlanm›flt›r. Olgumuzun preoperatif de-
¤erlendirmesinde bebeklik döneminde Noonan Sendro-
mu tan›s› konuldu¤u tespit edildi. Kilosu 20 kilogram ve
boyu 95 santimetre olup, sendromik bir yüz ifadesine
sahip idi (Resim 1 ve 2). Yaklafl›k 7 y›l önce pulmoner
arterde darl›k nedeniyle opere edilmiflti ve geçirdi¤i bu
operasyon hakk›nda özellik bildirilmedi.
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Fizik muayenesinde sendromik yüz ifadesiyle bera-
ber toraks ön duvar›nda insizyon hatt›na ait skar alan›
mevcuttu. Di¤er sistem muayenesi, 2/6 kardiyak sistolik
üfürüm d›fl›nda do¤al olarak de¤erlendirildi. Preoperatif
pediyatrik kardiyoloji de¤erlendirmesinde hafif derece-
de valvuler pulmoner stenoz ile beraber 2. derece pul-
moner yetmezlik tespit edilmifl, ejeksiyon fraksiyonu ise
%79 olarak ölçülmüfltü. Ayr›ca operasyon öncesi antibi-
yotik proflaksisi önerilmiflti. Operasyon öncesi hastan›n
ebeveynlerine anestezi hakk›nda bilgilendirme yap›ld› ve
ayd›nlat›lm›fl onamlar› al›nd› ve haz›rl›klar tamamland›.

Hastaya operasyon öncesi 400 mg intravenöz (iv)
olarak klindamisin yap›ld›. Premedikasyon amac›yla iv
yoldan 1 mg midazolam yap›lan hasta operasyon odas›-
na al›nd›. Operasyonun k›sa olmas› ve kas gevflemesi
gerekmemesi üzerine LMA uygulanmas› planland›. Pre-
operatif de¤erlendirmede Mallampati 3 olarak tespit edi-
len hastada zor ventilasyon beklenmemesine ra¤men
acil havayolu haz›rl›klar› da yap›ld›. 

Standart monitörizasyon sonras›, hemodinamik para-
metrelerin normal olmas› üzerine anestezi indüksiyonu-
na geçildi. ‹v yol ile doz titre edilerek 50 mg propofol
yap›lan hastan›n solunumu deprese olmas› sonras› venti-
lasyona  baflland›.  Kirpik  refleksi  kaybolana  kadar

Resim 1. Hastan›n ayakta dururken görünümü

Resim 2. Hastan›n yüz ifadesi
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beklendikten sonra, lidokainli krem ile kayganlaflt›r›lm›fl
olan 2.5 numara LMA larenkse yerlefltirildi ve hava ka-
ça¤› olmayacak flekilde fliflirildi. Her iki akci¤er stetes-
kop ile dinlenerek ventilasyon kontrol edildikten sonra
LMA tespit edildi ve cerrahisi bafllat›ld›. Anestezi ida-
mesinde %50 oksijen ve hava kar›fl›m› içinde 1 MAC
sevofluran ile ventilasyon ve iv infüzyon olarak remi-
fentanil (0.1 µg kg-1 dk-1) kombinasyonu kullan›ld›. Ope-
rasyon boyunca hemodinamik bulgular› stabil seyreden
hastam›za analjezik olarak 30 mg tramadol verildi. Ope-
rasyon sonunda havayolu refleksleri ve spontan solunu-
mu geri döndükten sonra LMA ç›kar›ld› ve sorunsuz
olarak ekstübe edildi. Postoperatif bak›m odas›nda yak-
lafl›k 15 dakika takip edildi; Aldrete skoru 10 olduktan
sonra hasta servise gönderildi. Hasta 1 gün sonra servis-
ten taburcu edildi.

TARTIfiMA

Fenotipik olarak Turner sendromuna benzeyen bu
hastal›k, ilk kez Kobilinsky taraf›ndan 1883 y›l›nda tes-
pit edilmifl; 1963 y›l›nda Jacqueline Noonan taraf›ndan,
19 hasta üzerindeki bir çal›flma ile daha ayr›nt›l› olarak
tan›mlam›flt›r. Noonan sendromu; otozomal dominant
geçifl gösterebilen veya sporadik olarak ortaya ç›kabi-
len, 1:1000-1:2000 insidansl› bir hastal›kt›r (3). Genetik
incelemeler tarand›¤›nda PTPN11, SOS1, KRAS, NRAS,
RAF1, BRAF, SHOC2, MEK1 ve CBL olmak üzere 9
gen defekti sendromla iliflkili olarak tespit edilmifltir (4).
Yaklafl›k %40’›nda tespit edilen 12. kromozomun
(12q24.1) uzun kolundaki PTPN11 (protein tyrosine
phosphatasa non-receptor type 11) geninde missense
mutasyonlar› sonucu olufltu¤u bildirilmifltir (5).

Preoperatif de¤erlendirmenin çok önemli oldu¤u bu
hastalarda, hem havayolu yönetimi aç›s›ndan hem de
hemodinamik ve metabolik aç›dan gerekli önlemleri ala-
bilmek için hastal›¤›n seyri iyi sorgulanmal›d›r. 

Mikrognati, küçük maksilla, yüksek damak, dental
maloklüzyon, kraniofasial anomaliler, k›sa-yele boyun,
k›sa boy, sternal deformite görülebilecek olan bu send-
romda, s›kl›kla kardiyak anomaliler (%68) de efllik ede-
bilir. En s›k görülen kardiyak anomali, (s›kl›kla valvuler
anomalinin de efllik etti¤i) pulmoner stenoz (%50-60) ve
hipertrofik obstrüktif kardiyomyopatidir (%20). Atrial
septal defekt, ventriküler septal defekt, fallot tetralojisi,
aort stenozu, aort koarktasyonu, patent duktus arteriozus
gibi di¤er anomaliler de görülebilir (6,7). Preoperatif
de¤erlendirmesinde myopati düflündürecek bulgu tespit
edilmemifl olan opere pulmoner stenozlu hastam›z kar-
diyak aç›dan stabil durumdayd›, gö¤üs deformitesi yok-
tu. Bafl boyun muayenesinde sendromik yüz ifadesi ol-
mas›na ra¤men zor ventilasyonu düflündürecek bir bulgu

tespit edilmedi. Ancak Mallampati 3 olarak tespit edil-
mesi olas› bir zor entübasyon olabilece¤i de göz önüne
al›narak acil hava yolu haz›rl›klar› yap›ld›. 

Noonan sendromu olgular› incelendi¤inde, a¤›z
aç›kl›¤› k›s›tl›l›¤›, boyun band›, boyun hareket k›s›tl›l›¤›,
servikal vertebra anomalisi, ve di¤er kraniofasial ano-
malilere ba¤l› olarak zor havayolu ve zor entübasyon ile
s›kça karfl›lafl›lmakta olup, entübasyon için fiberoptik
bronkoskopi kullan›m› veya uyan›k entübasyon s›kça
tercih edilmektedir (8).

Hipertrofik obstrüktif kardiyomyopatisi olan bir ol-
guda Aggarwal ve ark (9) hemodinamik dalgalanmalar
ve akut konjestif kalp yetmezli¤i bildirmifl ve periopera-
tif dönemde yak›n gözlem önermifltir. Yirmi dört yafl›n-
da NS takipli hipertrofik obstrüktif kardiyomyopatisi
bulunan bir hastada sol kol ve bacakta güçsüzlük olmas›
üzerine yap›lan incelemede akut inme tan›s› konulmufl
ve myopatiye ba¤l› geliflen atrial fibrilasyon sorumlu tu-
tulmufltur (10).

Hipertrofik obstrüktif kardiyomyopatinin efllik etti¤i
olgularda anestezi induksiyonu esnas›nda istenmeyen
hipotansiyondan kaç›nabilmek ve h›zl› müdahele için
yeterli intravenöz yol bulundurulmal› ve induksiyon ön-
cesi hastalar hidrate edilmelidir. Hipotansiyon geliflirse
inotropik ajan olarak öncelikle alfa agonistler tercih
edilmelidir. Ketamin kullan›m› düflünülebilir ancak is-
tenmeyen taflikardiler oluflturabilice¤i unutulmamal›d›r.
Ayr›ca bispektral indeks monitörizasyonu anestezi yöne-
timini kolaylaflt›racakt›r (11).

Olgumuzda standart monitörizasyon d›fl›nda ek mo-
nitörizasyona ihtiyaç duyulmad›. Anestezi indüksiyo-
nunda doz titre edilerek yavafl indüksiyon uyguland›,
havayolu problemleri yaflanmad› ve laringeal maske uy-
gulamas› baflar›l› bir flekilde gerçeklefltirildi. Hastam›z-
da kas gevflemesi gereklili¤i olmad›¤› için nöromusküler
bloker ajan kullan›lmad› ancak nöromusküler bloker a-
jan seçiminde hava yolu yönetimi ve sendroma efllik
edebilecek hastal›klar önem arz edecektir.

S›k olmamakla beraber kanama diyatezi de NS’nun
komponentlerinden biri olabilir. Bertola ve arkadafllar›-
n›n yapt›¤› NS’lu olgular›n incelenmifl oldu¤u çal›flmada
%30 oran›nda kanama diyatezi tespit edilmifl ve en s›k
neden olarak faktör 11 mutasyonu tespit edilmifltir (12).
Trombositopeni, miyeloproliferatif hastal›klar ve geçici
monositoz baflta olmak üzere baz› hematolojik hastal›k-
lar NS’lu infantlarda bildirilmifltir. Yetmifl iki NS’lu has-
tan›n incelenmifl oldu¤u bir çal›flmada %65 hastada
anormal morarma ve kanama bulgular› izlenmifl, labora-
tuvarda %40 oran›nda uzam›fl aktive parsiyel trombop-
lastin zaman› tespit edilmifltir (7).
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Macksey ve arkadafllar›n›n bildirdi¤i bir olgu sunu-
munda ise, 6 yafl›nda Noonan sendromlu bir hastada
mastositoz ve hemostaz aç›s›ndan önemli olabilecek
olan von Willebrand hastal›¤›n›n efllik etti¤i bildirilmifl-
tir (13).

Lenfatik sistem anomalileri de bildirilmifl olan send-
romda %20’den az olmak üzere lenfödem görülse de,
morbidite aç›s›ndan ciddi önem arz etmektedir. Sendro-
mu tafl›yan erkek hastalar›n %80’inde unilateral veya bi-
lateral olarak kriptorflidizm mevcuttur (7).

Noonan sendromlu hastalarda, hava yolu güçlükleri
olabilece¤i unutulmamal›, postoperatif dönemdeki eks-
tübasyon ve solunum komplikasyonlar› aç›s›ndan dik-
katli  olunmal›d›r  (8).  Yektafl  A’n›n  bildirmifl  oldu¤u
NS’lu bir olguda entübasyon güçlü¤ü yaflanm›fl ve hava-
yolu ödemini önlemek için metilprednisolon kullan›l-
m›flt›r (14). Yine ayn› olgu sunumunda hastan›n operas-
yon boyunca metabolik durumunu kontrol edebilmek
amac›yla saatlik kangaz› ve kan flekeri takibi yap›lm›flt›r.
Puberteye kadar belirgin geliflim gerili¤i izlenmemesine
ra¤men, kemik geliflimi zay›f olarak de¤erlendirilmifltir.
Growth hormon eksikli¤i, nörosekretuar disfonksiyon
ve growth hormon direnci izlenebilir (7). Growth hormo-
na karfl› geliflen post reseptör sinyal direncinin PTPN11
gen mutasyonuna ba¤l› geliflti¤i gösterilmifltir (15).

Sonuç olarak; Noonan Sendromu bafl, boyun, toraks
anomalileri ve kardiyojenik hastal›klar› ile biz aneste-
zistlerin karfl›s›na ciddi problemler oluflturacak flekilde
ç›kabilir. Preoperatif de¤erlendirmesinde havayolu dik-
katli de¤erlendirilmeli, peroperatif takibinde havayolu,
anormal kanamalar ve hemodinamik komplikasyonlar
aç›s›ndan uyan›k olunmal›d›r.
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