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Panhipopituitarizm, hipotiroidi ve Noonan sendromlu pediatrik hastada anestezik
yaklasim: Olgu sunumu

Anesthetic management in a pediatric patient with Noonan syndrome, hypopituitarism and

hypothyroidism: A case report

Abdulkadir Yektas

OZET

Noonan sendromu degisik patofizyolojik diizensizlikler ve
degisik anatomik anomalilerle goériilen, otozomal domi-
nant genetik gegisle karakterize bir hastaliktir. Bu send-
romla iligkili anomaliler, hipertelorizm, pitozis, mikrognati,
asagi donik palpebral fissirler, disiik yerlesimli-anormal
heliksli kulaklar, derin oluklu filtrum, kisa ve/veya yele bo-
yun, dustik ense sag ¢izgisi seklinde dismorfik bulgulardir.
Noonan sendromu tanisi almig hastalar zor hava yolu ile
karsimiza ¢ikar. Trakeal entibasyon hava yolu ve servikal
vertebral anomalilere ve maske ile ventilasyon asimetrik
ylz yapisina bagl olarak zor olabilir. Biz Noonan send-
romlu bir olguya anestezik yaklagsimimizi sunmak istedik.

Anahtar kelimeler: Anestezi, genel, noonan sendromu,
hava yolu yénetimi

GIRIS

Noonan sendromu; 1:1000-1:2500 insidansli otozo-
mal dominant gegisli bir hastaliktir [1]. Mikrognati,
kisa ve/veya yele boyun, seklinde dismorfik bulgu-
larla tanimlanabilir. Bunun yani sira kisa boy, ster-
nal deformite (yukarida pektus karinatum, asagida
pektus ekskavatum) sik¢a rastlanan bulgulardir [1-
2]. Noonan sendromlu hastalarda siklikla kardiyak
anomaliler de mevcuttur. Pulmoner kapak darligi en
sik gorulen (%25-90) kalp anomalisidir. Hipertrofik
kardiyomiyopati hastalarin %20-25 inde saptan-
maktadir, daha az siklikta eslik eden diger dogumsal
kalp hastaliklari, atrial, ventrikiler, atrio-ventrikUler
septal defektler ve patent duktus arteriosus seklin-
de siralanabilir [1-2]. Noonan sendromlu hastalarda
anestezi yonetimi bazi zorluklar igerir. Mikrognati,
kisa ve yele boyun, sternal deformiteler, servikal
vertebral flizyon nedeni ile entlibasyon zorluklari ol-

ABSTRACT

Noonan syndrome is a genetically transmitted autosomal
dominant disorder characterized by various anatomic
anomalies and pathophysiologic derangements. Associ-
ated anomalies include hyperthelorism, ptosis, microgna-
thia, downward sloping palpebral fissures, low-set ears,
abnormal helix of ear, deeply grooved philtrum, short and/
or webbed neck, low hairline and cervical vertebral anom-
alies. Patients with Noonan syndrome are known to pres-
ent with challenging airways. Tracheal intubation can be
difficult because of airway and cervical vertebral anoma-
lies and bag mask ventilation may be difficult because of
asymmetrical face. We present a case of anesthetic man-
agement for Noonan syndrome. J Clin Exp Invest 2013;
4 (2): 238-241
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masil, kardiyak anomaliler nedeni ile anestezi indiik-
siyonu ve idamesi, postoperatif bakim zorluklarinin
olmasi, hematolojik anomaliler nedeni ile kanamaya
ve enfeksiyona meyil bu zorluklardan bazilaridir.

Bu olgu sunumunda, Noonan sendromu tanisi
alan ve beraberinde panhipopituitarizm ile hipoti-
roidi ve insilin bagimli biyime hormonu eksikligi
bulunan, DKC (Dogumsal kalca ¢ikigi) operasyonu
icin, genel anestezi uygulanan hastada, anestezik
yaklagimimizi sunmayi amacladik.

OLGU

DKC (Dogumsal kalca c¢ikigi) operasyonu planla-
nan 9 aylik kiz gocugu hasta, genel anestezi uy-
gulanmak Uzere preoperatif olarak degerlendirildi.
Hastanin aile 6ykusunde bir 6zellik yoktu. Hastanin
Oykusliinde dogumun termde, sezaryen operasyonu
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ile 2630 g olarak miadinda oldugu ve dogum esna-
sinda bir anormallik gelismedigi 6grenildi. Hastanin
sendromik yuiz goérinimud ve ekstremitelerindeki
orantisizlik nedeniyle, tibbi genetik uzmanina kon-
sulte ettirildigi ve burun kokiu basik, filtrumu genis,
yuksek damak ve kisa boyun saptanan hastada,
Noonan sendromu distnildigu ogrenildi. Ekokar-
diografisinde pulmoner stenoz saptanan hastanin,
yapilan kromozom analizinde anomali saptanmadi.
Tibbi genetik uzmani tarafindan, hastanin kromozo-
mal gérinimu ve fenotipi géz 6nline alinarak Noo-
nan sendromu tanisi kondu. Biyokimya tetkiklerin-
de hiperbilirubinemisi ve hipotiroidisi olan hastaya
konjenital hipotiroidi tanisi kondu. Insiilin= 2, IGF=
1,IGF-BP3= 0,05 oldugu gorilip, kan sekeri disuk-
ken spot biylime hormonu bakildi ve < 0,05 oldugu
goruldd. Bu bulgularla hastada panhipopituitarizm
ve blylime hormonu eksikligi disinulip, hipogli-
semisi beslenme bozukluguna baglanarak, hastaya
beslenme destegi sadlandi. Hastada santral hipo-
tiroidi oldugu dusuindlerek, levotiroksin 1x12,5 mg
oral baslandi.

Preoperatif, biokimya, kan sayimi ve koagu-
lasyon tetkiklerinin sonuglari normal degerlerdeydi.
Endokrinoloji ve kardiyoloji konsultasyonlari ope-
rasyona engel olmayan hastanin havayolu deger-
lendirmesi Mallampati siniflamasina gore sinif IV tu.
Hastada kiigik mandibula olmasi, mandibular digle-
rin maksillar dislerin 6niinde olmasi ve boyun hare-
ketlerinin kisith olmasi, zor entlibasyon konusunda
duyarli olmamizi gerektirdi. Hastanin anne ve ba-
basindan imzal bilgilendirilmis onam formu alindi.

Ameliyattan iki saat dncesine kadar sivi gida
ile beslenen hastaya rutin monitorizasyon uygulan-
di tasikardi harici, vital bulgular normaldi. Begbin
besyuz g agirhginda 56 cm boyunda olan hastaya,
induksiyonda % 8 sevofluran ve 6 L dk-1 oksijen ka-
risimi maske ile solutulduktan sonra, hastanin kirpik
refleksleri kaybolunca 24 G kaniil ile sol el Gstiinden
damar yolu acildi. Yz mL saat-1 hizinda izolayt-P
inflzyonuna baslandi, entiibasyon sonrasi sivi in-
fizyon hizi 30 mL saat-1 hizina disilerek ameliyat
bitene ve post op oral alana kadar sivi inflizyonu-
na bu hizda devam edildi. Hastanin kirpik refleksi
kaybolunca, solunumunun balona yansidigi1 gézlen-
di ve solunumu asiste edildi, bir mtddet bu sekilde
solutulan hastanin solunumu baskilandi ve maske
ile kontrolll solunum yaptirilarak hava yolu agikhigi
kontrol edildi. Rokuronyum 0,6 mg kg-1 yapildiktan
sonra 2. dakikada hasta sorunsuz bir sekilde tek de-
nemede stile yardimi ile 4 mm, kafli, tek kullanimlik,
polivinil tip ile entibe edildi. Entibasyon guclugu
beklenen hastada entlibasyon orta zorluktaydi.
(Hasta yakinlari hava yolu saglanmasinda karsila-

silabilecek gticlikler ve olasi midahaleler hakkinda
bilgilendirildi) islem esnasinda iki adet yardimci ve
zor hava yolu seti hazir bulunduruldu. (Farkli boyut-
larda maskeler, farkli boyut ve tipte palalar, farkl
boyut ve tipte endotrakeal tupler, farkli boyutlarda
orofaringeal ve nazofaringeal hava yollari, forseps
ve stileler, farkli boyutlarda laringeal maske-fast-
rach, retrograd entiibasyon ekipmani, krikotirotomi
seti, pediatrik fiberoptik bronkoskop ve kapnograf)
Endotrakeal tlpln yeri oskiltasyon ve kapnografi
ile degerlendirildi. Entiibasyon sonrasi hastaya 8
Fr nazogastrik sonda takilarak mide dekomprese
edildi. Nazofaringeal 1s1 probu yerlestirildi ve ope-
rasyon boyunca santral viicut isisi izlendi. Sol eks-
ternal juguler venden 4 F (g yollu santral ven6z ka-
nudl takildi, sonrasinda hastaya 1 mg kg-1 dozunda
metilprednisolon ve 1 mg kg-1 ranitidin intravenoz
puse edildi.

Anestezi idamesinde, 2 L dk-1 oksijen ve 2 L
dk-1 azot protoksit karigsimi, end tidal CO, degeri 32-
35 mmHg ve end tidal sevofluran degeri %3-4 ola-
cak sekilde volim kontrolli ventilasyon ile solutula-
rak saglandi. Yirmi dakikada bir ameliyat bitiminden
20 dk dncesine kadar hastaya 1,5 mg rokironyum
intravendz puse edildi. Operasyon boyunca hasta-
ya saat bagi kan sekeri ve ven6z kan gazi takibi ya-
pildi. Operasyon boyunca yaklasik 50 mL kan kaybi
olan hastaya 50 mL eritrosit sispansiyonu verildi.

Postoperatif analjezi, ven igi 500 mg metamizol
ameliyat bitimine 30 dk kala, 20 dk da gidecek hizda
gonderildi ve operasyon bitiminde 240 mg paraseta-
mol suppozituar rektal verildi. Altmis dk stren ope-
rasyon sonunda, spontan solunumu olan hastaya
0,12 mg atropin ve 0,24 mg neostigmin intravendz
puse edildi ve hava yolu refleksleri tam olarak geri
dondlkten sonra ekstlbe edildi, hastanin spontan
aglamasi izlendi. Postoperatif donemde ki biokim-
ya, kan sayimi ve kan gazi tetkiklerindeki degerler
normaldi.

Derlenme odasina alinan hasta Modifiye Aldre-
te Skoru 9 olduktan sonra ortopedi ve travmatoloji
klinigine génderildi. Hasta 1 hafta sonra sorunsuz
taburcu edildi.

TARTISMA

Noonan sendromlu hastalarda hava yolu zorlugu
beklenen bir durumdur ve preoperatif donemde
mutlaka hastanin hava yolu gézden gegirilmelidir.
Bu durum preoperatif hava yolu degerlendirmesinin
ayrintili yapilmasini gerektirmigtir. Bajwa ve ark’[3]
lari, zor hava yolu ve degisik kardiyak lezyonlari
olan Noonan sendromlu hastada, bilateral boyun
bandi dizeltiimesi ameliyati icin genel anestezi uy-
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gulayarak, anestezi ve hava yolu yonetimini basarili
bir sekilde yapmiglardir. Bizde bu olgumuzda zor
hava yolu olabilecegini dislinerek zor hava yoluna
yonelik tim hazirliklarimizi yaptik, ancak tek dene-
mede hastayi entlbe ettik, anestezi ve hava yolu
yonetimini basaril bir sekilde yaptik.

Aggarwal ve ark’[4] lari, yaptiklar olgu sunu-
munda, Noonan sendromlu hipertrofik obstriktif
kardiyomiyopati’si olan g¢ocuklarda, hemodinamik
dalgalanmalar nedeniyle gelisebilen akut konjestif
kalp yetmezligine rastlanabilecegini, bununla bera-
ber ila¢ ve sivi tedavisinin en iyi sekilde yapilmasi,
anestezinin idaresinde dikkatli gézlem ve peropera-
tif yeterli analjezi saglanmasi gerektigini sdylemis-
lerdir. Bizim olgumuzda pulmoner stenoz disinda
kalp lezyonu saptanmamistir. Uygun anestezik yak-
lagimlarimizla vaka boyunca herhangi bir kardiyak
ve hemodinamik degisiklik gérulmemisgtir.

Noonan sedromu tanimlamasinda simdiye ka-
dar literatire girmemis olan panhipopituitarizm ve
klinik olarak hipotiroidi ile blyime hormon eksikli-
gi olgumuzda gérulmektedir. Farelerle yapilan bir
calismada, SHP2 geninden mutant D61G salinan
Noonanli fare modellerinde insiline bagimli insdilin
bagimli bliyime faktoér-1 in disik dizeyleri ile er-
ken postnatal buyume geriliginin iligkisi gdsterilmis-
tir [5]. Bizim olgumuzda da buyime hormonu ve in-
sulin eksikligi ve beraberinde hipotiroidi ile gelisme
geriligi mevcuttur.

Magboul ve ark’[6] lari, Noonan sendromlu has-
talarin, 6zellikle kardiyovaskiiler, spinal ve havayolu
anormallikleri ile ¢ok cesitli degisiklikler gostererek,
anestezistleri zora sokacagini séylemislerdir. Olgu-
muzda biz herhangi bir zorlukla karsilasmadik. Ma-
cksey ve ark’[7] lari genel anestezi altinda adenoi-
dektomi ameliyati olacak 6 yasinda bir erkek ¢ocuk-
ta, Noonan sendromuyla birlikte olan mastositoz ve
von willebrandt hastaligi olan bir olgu sunmuslardir.
Bu ¢alisma da gosteriyor ki Noonan sendromu ¢ok
degisik klinik goriiniimlerde ortaya cikabilmektedir.
Olgumuzda kanama pihtilasmayla ilgili bir anoma-
liyle karsilasmadik. Nakagawa ve ark’[8] lari, genel
anestezi altinda adeneidektomi ve tonsillektomi
operasyonu gegiren hipertrofik kardiyak miyopatisi
olan Noonan sendromlu 1 yasinda bir erkek cocugu
tanimlamislar, ameliyattan énceki glinde ven ici sivi
tedavisi baslanmig, 30 ug fentanil ve 2 mg midazo-
lam ile anestezi indiksiyonu yapildiktan sonra, ven
ici 30 ug fentanil, 4 mg ketamin, 8 mg kg-1 sa-1
propofol inflizyonu ve %1-2 sevofluran ile anestezi
idamesi sUrdurtimuastir. Bu sekilde basarili ve so-
runsuz bir anestezi saglamislardir. Biz olgumuzda
anestezi indiksiyonunu sadece sevofluran ve oksi-

jen ile yaptik ve anestezi idamesini sadece sevof-
luran ve azotprotoksit dozlarini degistirerek yaptik,
analjezik olarak sadece metamizol ve parasetamol
kullandik, hicbir intravendz anestezik ve narkotik
analjezik kullanmadik. Bu sekilde hastamizda ye-
terli anestezi derinligi ve analjezi sagladik. Hipotiro-
idizim anestezik gereksinimini bir miktar azaltir [9].
Hastamizda panhipopituitarizm ve hipotiroidi vardi
ve bu ilaglara nasil cevap verecegini bilmiyorduk.

Noonan sendromlu hastalarda, hava yolu zor-
lugu nedeni ile entiibasyon gti¢ yapildigindan solu-
num yolundaki dokularda 6dem gelisebilir, bu durum
g0z 6nune alinarak olgumuza enttibasyon sonrasi 1
mg kg-1 dozunda metilprednisolon yapildi. Hipotiro-
idiye bagli hipotermi gelisebileceginden hasta ope-
rasyon boyunca nazofaringeal is1 probu ile surekli
takip edildi, hasta entibe edildikten sonra 1sitmak
amaci ile algi pamugu ile sarildi ve gerektikge 1sitici
motor ile 1sistildi. Hastada gelisebilecek hemodina-
mik degisikler nedeniyle santral ven6z kateter taktik
ve sivi replasmanini uygun yaptik. Hastada gelise-
bilecek hipo ve hiperglisemi ataklari ve olusabilecek
metabolik degisiklikleri gézlemleyebilmek icin saat
basi kan gazi takibi yaptik.

Noonan sendromlu hastalarda, hava yolu gigc-
Iikleri olabilecedi goz 6nine alinarak, postoperatif
dénemdeki ekstibasyon ve solunum komplikasyon-
lari acisindan dikkatli olmak gerekir [3]. Bu nedenle
hastamizi tamamen uyanikken ve refleksleri geri
doniince ekstibe ettik. Postoperatif analjezi igin
opioidler yerine metamizoll ve parasetamolu tercih
ettik.

Sonug olarak; Noonan sendromlu olgularda,
glvenli anestezi uygulamasi igin; olgular preopera-
tif ayrintilh olarak degerlendirilmeli, klinik olarak gok
fazla cesitlilik gosterecedi géz o6nunde tutulmali,
anestezi indiksiyonunda hava yolu zorluklari riski
g6z onunde tutulmali, intraoperatif ve postoperatif
doénemlerde hemodinamik, solunumsal ve sendro-
ma 6zgl komplikasyonlar agisindan uygun moni-
térizasyon yontemleri ile yakindan ve normalden
daha uzun sure izlenmelidir. Anestezi idamesinde
ise, hipotansiyon ve bradikardi riskinden kaginmak
icin intravendz ve narkotik anesteziklerini kullanma-
dan, sevofluran ile gaz anestezisi tekniginin gliven-
le kullanilabilecegini diistntyoruz.
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