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OLGU SUNUMU / CASE REPORT

NOONAN SENDROMU VE ANESTEZI YONETIMI
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OZET

Noonan sendromu (NS) otozomal dominant gecis gosterebilen veya sporadik olarak ortaya ¢ikabilen, 1:1000-1:2000 insidansh
bir hastaliktir. Sendroma konjenital kardiyak anomaliler, bobrek malformasyonlart ve lenfatik sistem patolojileri, puberte gecikmesi,
isitme kaybi, kanama diyatezi ve orta derecede mental retardasyon da eslik edebilir. Preoperatif degerlendirmenin ¢ok onemli
oldugu bu hastalarda, hem havayolu yonetimi acisindan hem de hemodinamik ve metabolik agidan gerekli onlemleri alabilmek
icin hastaligin seyri iyi sorgulanmalidir. Bu olgu bildiriminde, kisa siireli bir miidahale olan dakriosistorinostomi (DSR) operasyonu
icin genel anestezi planlanan hastada laringeal maske (LMA) uygulamasini sunmak ve NS’ nu tartismak istedik.
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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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GIRIS

Noonan sendromu (NS) kisa boy, yele boyun, klino-
daktili, pektus ekskavatum ve/veya pektus karinatum gi-
bi iskelet anomalileri, hipertelorizm, pitozis, epikantus,
asagiya doniik palpebral fissiirler, diisiik ve arkaya ro-
tasyonlu kulak, ilicgen yiiz, kiiciik maksilla, mikrognati,
yiiksek damak, dental malokliizyon gibi kraniofasiyal
anomalilerle seyreden bir sendromdur (1). Sendroma
konjenital kardiyak anomaliler, bobrek malformasyonla-
11 ve lenfatik sistem patolojileri, puberte gecikmesi, isit-
me kaybi, kanama diyatezi ve orta derecede mental re-
tardasyon da eslik edebilir (1,2).

Yapilan olgu sunumu taramalarinda, bircok kompo-
nenti farkli sekillerde bir arada bulundurabildigi goriil-
miistiir. Kraniofasial malformasyonlar ve kardiyak ano-
maliler, hava yolu yonetimi ve hemodinamik agidan so-
runsuz bir operasyon yonetimi, biz anestezistler icin
ozellikle dikkat ve 6nem arz etmektedir.

Bu olgu bildiriminde, kisa siireli bir miidahale olan
dakriosistorinostomi (DSR) operasyonu i¢in genel anes-
tezi planlanan hastada laringeal maske (LMA) uygula-
masini sunmak ve NS’ nu tartismak istedik.

OLGU

On bir yasinda, kiz olgu; goz yasarmasi sikayetiyle
g6z hastaliklar1 poliklinigine bagvurmus, gozyasi kanali
tikanikligr tanisiyla bilateral DSR ve tiip implantasyon
operasyonu planlanmistir. Olgumuzun preoperatif de-
gerlendirmesinde bebeklik doneminde Noonan Sendro-
mu tanisi konuldugu tespit edildi. Kilosu 20 kilogram ve
boyu 95 santimetre olup, sendromik bir yiiz ifadesine
sahip idi (Resim 1 ve 2). Yaklagik 7 y1l 6nce pulmoner
arterde darlik nedeniyle opere edilmisti ve gecirdigi bu
operasyon hakkinda 6zellik bildirilmedi.
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Resim 1. Hastanin ayakta dururken goriiniimii
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Resim 2. Hastanin yiiz ifadesi

Fizik muayenesinde sendromik yiiz ifadesiyle bera-
ber toraks 6n duvarinda insizyon hattina ait skar alani
mevcuttu. Diger sistem muayenesi, 2/6 kardiyak sistolik
iifiirtim disinda dogal olarak degerlendirildi. Preoperatif
pediyatrik kardiyoloji degerlendirmesinde hafif derece-
de valvuler pulmoner stenoz ile beraber 2. derece pul-
moner yetmezlik tespit edilmis, ejeksiyon fraksiyonu ise
%79 olarak ol¢iilmiistii. Ayrica operasyon oncesi antibi-
yotik proflaksisi onerilmisti. Operasyon oncesi hastanin
ebeveynlerine anestezi hakkinda bilgilendirme yapildi ve
aydinlatilmig onamlar1 alind1 ve hazirliklar tamamlandi.

Hastaya operasyon oncesi 400 mg intravenoz (iv)
olarak klindamisin yapildi. Premedikasyon amaciyla iv
yoldan 1 mg midazolam yapilan hasta operasyon odasi-
na alindi. Operasyonun kisa olmasi ve kas gevsemesi
gerekmemesi ilizerine LMA uygulanmasi planlandi. Pre-
operatif degerlendirmede Mallampati 3 olarak tespit edi-
len hastada zor ventilasyon beklenmemesine ragmen
acil havayolu hazirliklari da yapildi.

Standart monitdrizasyon sonrasi, hemodinamik para-
metrelerin normal olmasi iizerine anestezi indiiksiyonu-
na gecildi. Iv yol ile doz titre edilerek 50 mg propofol
yapilan hastanin solunumu deprese olmasi sonrasi venti-
lasyona baglandi. Kirpik refleksi kaybolana kadar
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beklendikten sonra, lidokainli krem ile kayganlastirilmis
olan 2.5 numara LMA larenkse yerlestirildi ve hava ka-
cag1 olmayacak sekilde sisirildi. Her iki akciger stetes-
kop ile dinlenerek ventilasyon kontrol edildikten sonra
LMA tespit edildi ve cerrahisi baslatildi. Anestezi ida-
mesinde %50 oksijen ve hava karisimi icinde 1 MAC
sevofluran ile ventilasyon ve iv infiizyon olarak remi-
fentanil (0.1 pg kg" dk') kombinasyonu kullanildi. Ope-
rasyon boyunca hemodinamik bulgular: stabil seyreden
hastamiza analjezik olarak 30 mg tramadol verildi. Ope-
rasyon sonunda havayolu refleksleri ve spontan solunu-
mu geri dondiikten sonra LMA c¢ikarildi ve sorunsuz
olarak ekstiibe edildi. Postoperatif bakim odasinda yak-
lasik 15 dakika takip edildi; Aldrete skoru 10 olduktan
sonra hasta servise gonderildi. Hasta 1 giin sonra servis-
ten taburcu edildi.

TARTISMA

Fenotipik olarak Turner sendromuna benzeyen bu
hastalik, ilk kez Kobilinsky tarafindan 1883 yilinda tes-
pit edilmis; 1963 yilinda Jacqueline Noonan tarafindan,
19 hasta iizerindeki bir calisma ile daha ayrintili olarak
tanimlamistir. Noonan sendromu; otozomal dominant
gecis gosterebilen veya sporadik olarak ortaya cikabi-
len, 1:1000-1:2000 insidanslt bir hastaliktir (3). Genetik
incelemeler tarandiginda PTPN11, SOS1, KRAS, NRAS,
RAF1, BRAF, SHOC2, MEK1 ve CBL olmak iizere 9
gen defekti sendromla iligkili olarak tespit edilmistir (4).
Yaklasik %40’inda tespit edilen 12. kromozomun
(12924.1) uzun kolundaki PTPN11 (protein tyrosine
phosphatasa non-receptor type 11) geninde missense
mutasyonlar1 sonucu olustugu bildirilmistir (5).

Preoperatif degerlendirmenin ¢ok 6nemli oldugu bu
hastalarda, hem havayolu yonetimi a¢isindan hem de
hemodinamik ve metabolik acidan gerekli 6nlemleri ala-
bilmek i¢in hastaligin seyri iyi sorgulanmalidir.

Mikrognati, kiiciik maksilla, yiiksek damak, dental
malokliizyon, kraniofasial anomaliler, kisa-yele boyun,
kisa boy, sternal deformite goriilebilecek olan bu send-
romda, siklikla kardiyak anomaliler (%68) de eslik ede-
bilir. En sik goriilen kardiyak anomali, (siklikla valvuler
anomalinin de eslik ettigi) pulmoner stenoz (%50-60) ve
hipertrofik obstriiktif kardiyomyopatidir (%?20). Atrial
septal defekt, ventrikiiler septal defekt, fallot tetralojisi,
aort stenozu, aort koarktasyonu, patent duktus arteriozus
gibi diger anomaliler de goriilebilir (6,7). Preoperatif
degerlendirmesinde myopati diisiindiirecek bulgu tespit
edilmemis olan opere pulmoner stenozlu hastamiz kar-
diyak ac¢idan stabil durumdaydi, gégiis deformitesi yok-
tu. Bag boyun muayenesinde sendromik yiiz ifadesi ol-
masina ragmen zor ventilasyonu diistindiirecek bir bulgu
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tespit edilmedi. Ancak Mallampati 3 olarak tespit edil-
mesi olasit bir zor entiibasyon olabilecegi de g6z Oniine
alinarak acil hava yolu hazirliklart yapildi.

Noonan sendromu olgular1 incelendiginde, agiz
aciklig1 kisitlilii, boyun bandi, boyun hareket kisithiligy,
servikal vertebra anomalisi, ve diger kraniofasial ano-
malilere bagl olarak zor havayolu ve zor entiibasyon ile
sikca karsilagilmakta olup, entiibasyon icin fiberoptik
bronkoskopi kullanim1 veya uyanik entiibasyon sikca
tercih edilmektedir (8).

Hipertrofik obstriiktif kardiyomyopatisi olan bir ol-
guda Aggarwal ve ark (9) hemodinamik dalgalanmalar
ve akut konjestif kalp yetmezligi bildirmig ve periopera-
tif donemde yakin gozlem Snermistir. Yirmi dort yasin-
da NS takipli hipertrofik obstriiktif kardiyomyopatisi
bulunan bir hastada sol kol ve bacakta giicsiizliik olmasi
lizerine yapilan incelemede akut inme tanist konulmus
ve myopatiye bagli gelisen atrial fibrilasyon sorumlu tu-
tulmustur (10).

Hipertrofik obstriiktif kardiyomyopatinin eslik ettigi
olgularda anestezi induksiyonu esnasinda istenmeyen
hipotansiyondan kag¢inabilmek ve hizli miidahele i¢in
yeterli intraven6z yol bulundurulmali ve induksiyon 6n-
cesi hastalar hidrate edilmelidir. Hipotansiyon gelisirse
inotropik ajan olarak oncelikle alfa agonistler tercih
edilmelidir. Ketamin kullanim1 diigiiniilebilir ancak is-
tenmeyen tasikardiler olusturabilicegi unutulmamalidir.
Ayrica bispektral indeks monitdrizasyonu anestezi yone-
timini kolaylastiracaktir (11).

Olgumuzda standart monitorizasyon disinda ek mo-
nitérizasyona ihtiya¢ duyulmadi. Anestezi indiiksiyo-
nunda doz titre edilerek yavas indiiksiyon uygulandi,
havayolu problemleri yasanmadi ve laringeal maske uy-
gulamasi basarili bir sekilde gerceklestirildi. Hastamiz-
da kas gevsemesi gerekliligi olmadig1 icin néromuskiiler
bloker ajan kullanilmadi ancak néromuskiiler bloker a-
jan se¢ciminde hava yolu yonetimi ve sendroma eslik
edebilecek hastaliklar 6nem arz edecektir.

Sik olmamakla beraber kanama diyatezi de NS’ nun
komponentlerinden biri olabilir. Bertola ve arkadaslari-
nin yaptig1 NS’lu olgularin incelenmis oldugu ¢alismada
%30 oraninda kanama diyatezi tespit edilmis ve en sik
neden olarak faktor 11 mutasyonu tespit edilmistir (12).
Trombositopeni, miyeloproliferatif hastaliklar ve gecici
monositoz basta olmak iizere bazi hematolojik hastalik-
lar NS’lu infantlarda bildirilmigtir. Yetmis iki NS’lu has-
tanin incelenmis oldugu bir ¢alismada %65 hastada
anormal morarma ve kanama bulgular1 izlenmis, labora-
tuvarda %40 oraninda uzamig aktive parsiyel trombop-
lastin zamani tespit edilmistir (7).
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Macksey ve arkadaslarinin bildirdigi bir olgu sunu-
munda ise, 6 yasinda Noonan sendromlu bir hastada
mastositoz ve hemostaz acisindan 6nemli olabilecek
olan von Willebrand hastalifinin eslik ettigi bildirilmis-
tir (13).

Lenfatik sistem anomalileri de bildirilmis olan send-
romda %20’den az olmak iizere lenfodem goriilse de,
morbidite acisindan ciddi 6nem arz etmektedir. Sendro-
mu tagtyan erkek hastalarin %80’inde unilateral veya bi-
lateral olarak kriptorsidizm mevcuttur (7).

Noonan sendromlu hastalarda, hava yolu giicliikleri
olabilecegi unutulmamali, postoperatif donemdeki eks-
tilbasyon ve solunum komplikasyonlar1 acisindan dik-
katli olunmalidir (8). Yektas A'min bildirmis oldugu
NS’lu bir olguda entiibasyon gii¢liigii yasanmis ve hava-
yolu ddemini 6nlemek i¢in metilprednisolon kullanil-
mistir (14). Yine ayn1 olgu sunumunda hastanin operas-
yon boyunca metabolik durumunu kontrol edebilmek
amactyla saatlik kangazi ve kan sekeri takibi yapilmigtir.
Puberteye kadar belirgin gelisim geriligi izlenmemesine
ragmen, kemik gelisimi zayif olarak degerlendirilmistir.
Growth hormon eksikligi, norosekretuar disfonksiyon
ve growth hormon direnci izlenebilir (7). Growth hormo-
na kars1 gelisen post reseptor sinyal direncinin PTPN11
gen mutasyonuna bagh gelistigi gosterilmigtir (15).

Sonug olarak; Noonan Sendromu bas, boyun, toraks
anomalileri ve kardiyojenik hastaliklar1 ile biz aneste-
zistlerin kargisina ciddi problemler olusturacak sekilde
cikabilir. Preoperatif degerlendirmesinde havayolu dik-
katli degerlendirilmeli, peroperatif takibinde havayolu,
anormal kanamalar ve hemodinamik komplikasyonlar
acisindan uyanik olunmalidir.
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