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Turner Sendromunda Anestezi: Olgu Sunumu

Turner sendromu (TS), insanlarda sik gériilen tek kromozom anomalilerinden biridir. insidansi canli
kiz dogumlarda 1:3000 ile 1:10000 arasinda degismektedir. Bu hastalarda g¢ekirdekte iki seks
kromozomu yerine bir seks kromozomu ve 22 ¢ift otozomal olmak Uzere toplam 45 kromozom
bulunmaktadir. Bu hastalarin clice olmadiklari halde boylari kisa, vicutlari kasl, sevikal vertebra
hipoplazisi nedeniyle boyunlari kisadir, mikrognati goérulebilir, ayrica yetersiz meme gelisimi ve
kubitus valgus dikkat gekicidir. Bu sendromda hastalarda 6zellikle havayolu yénetiminde olmak
Uzere anestezistin dikkat etmesi gereken degisikler olabilmektedir. Hastalarin maske ile
havalandiriimasinda ve entibasyonda, mikrosefali, mikrognati, boyun katlantisinin bulunabilmesi
ve trakea boyunun kisa olabilmesi gibi nedenlerle zorluk olabilmektedir. Bu sendromda
karsilasilabilen diger problemler; damar yolu agiimasinda zorluk, birlikte kardiyovaskdiler
anormalliklerin bulunabilmesi ve spinal deformiteler nedeniyle rejyonal bloklarin kontrendike
olmasidir. Bu olgu sunumunda dogumsal kalga ¢ikigi nedeniyle genel anestezi altinda revizyon
operasyonu yapilan TS’li bir olgu sunulmus ve literatlir 1s1ginda giincel anestezi uygulamalari
g6zden gegirilmistir.

Anahtar Kelimeler:. Turner sendromu, anestezi..

Anaesthesia in Turner’s Syndrome: Case Report

Turner’'s syndrome (TS) is one of the common single chromosomal abnormalities in humans. The
incidence of TS is variously reported as 1:3000 to 1:10000 of live female births. The nucleus has
only 45 chromosomes, which 22 pairs of autosomes plus one instead of two sex chromosomes. In
this syndrome the patients are of short stature though not actual dwarfs, the trunk is muscular,
there is short neck caused by cervical vertebral hypoplasia, micrognathia, notable cubitus valgus
and poorly developed breasts. The sequelae of TS thus pose a challenge to the anesthesiologist,
particularly with airway management. Ventilation by mask and intubation can be difficult due to
microcephaly, micrognathia, webbing of neck and shortened tracheal length. Other problems in
patients with this syndrome include difficulty in venipuncture, associated cardiovascular anomalies
and contraindication to regional blockade, in view of spinal deformities. We report a case of TS
associated with congenital hip dislocation which was operated under general anaesthesia and the
case was reviewed in the light of literature for current anaesthesia application.

Key Words: Turner’s syndrome, anaesthesia.

Girig

Turner sendromu (TS), 1938 yilinda Turner tarafindan gonadal disgenezisli ve
overyan agenezisli hastalarda tanimlanmistir. insanlarda sik gériilen tek kromozom
anomalilerinden biridir. Insidansi yilksek spontan abortus orani nedeniyle canli kiz
dodumlarda 1:3000 ile 1:10000 arasindadir. Bu hastalarda cekirdekte iki seks
kromozomu yerine bir seks kromozomu (parsiyel veya komplet X kromozomu
monozomisi) ve 22 ¢ift otozomal olarak toplam 45 kromozom bulunmaktadir (1, 2). Bu
hastalarin ciice olmadiklari halde boylari kisa, vicutlari kasl, sevikal vertebra
hipoplazisi nedeniyle boyunlari kisadir, mikrognati gorilebilir, ayrica yetersiz meme
gelisimi ve kubitus valgus dikkat ¢ekicidir. Abartih epikantik katlanti gorulebilir. Vajina ve
uterus varsa yetersiz veya diizensiz gelismistir, bu nedenle bu hastalar karakteristik
olarak primer amenoreli ve infertildirler (3). Mental retardasyon eslik edebilir (4). Aort
koarktasyonu gibi blylUk konjenital anomaliler ve parmaklarda deformiteler olabilir.
Radyolojik olarak kardiyovaskller veya renal anomaliler, skolyoz, gizli spina bifida ve
doérdincl metakarpal ve metatarsal kemiklerde yaglanma tespit edilebilir (5, 6).

TS'li hastalar Greme sistemi deformitelerinin dizeltiimesi, dogumsal kalga ¢ikigl veya
baska nedenlerle anesteziye ihtiyag gosterebilmektedirler (7).

Bu sendromda hastalarda 6zellikle havayolu yénetiminde olmak Uzere anestezistin
dikkat etmesi gereken degisikler olabilir (6). Hastalarin maske ile havalandiriimasinda
ve entlibasyonda, mikrosefali, mikrognati, boyun katlantisinin bulunabilmesi ve trakea
boyunun kisa olabilmesi gibi nedenlerle zorluk olabilmektedir. Bu sendromda
karsilagilabilen diger problemler; damar yolu agilmasinda zorluk, birlikte kardiyovaskuler
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anormalliklerin  bulunabilmesi ve spinal deformiteler
nedeniyle rejyonal bloklarin kontrendike olmasidir (7).

Bu olgu sunumunda dodumsal kal¢a cikigi nedeniyle
ortopedi klinigi tarafindan genel anestezi altinda revizyon
operasyonu yapilan TS'li bir olgu sunulmus ve literatir
Isiginda  guncel anestezi uygulamalari  gbzden
gegirilmigtir.

Olgu Sunumu

36 yasindaki annenin 4. gebeliginden 2. canli dogum
olarak miyadinda normal spontan vaijinal yolla hastanede
kiz g¢ocugu olarak dogmustur. Dogum sirasinda ve
sonrasinda herhangi bir problem tespit edilmeyen hasta
11. aylik iken desteksiz oturamadidi igin, 15 aylik iken de
yurGyememe sikayetiyle hastaneye goéturtlmistar.
Anamnezinden basini dik tutmasinin da geciktigi (8-9
aylikken) oOgrenilmistir. Atipik yiz goérindmlu, kisa
boyunlu, yiksek damakli, mikrognatili, kepce kulakli ve
mikrosefalik olan hastanin, bilateral simian gizgisinin ve
dogumsal kalga ¢ikiginin mevcut oldugu tespit edilmistir.
Kranyal Manyetik Rezonans Gorintileme (MRG)
incelemesinde  hipogenetik  korpus  kollozum ve
ventrikller sistemde oksipital hornlarda  minimal
dilatasyon tespit edilen hastanin, elektroensefalografi
(EEG)’si normal bulunmusg, vyapilan ekokardiyografi
(EKO) incelemesinde kalpte herhangi bir anormallik
tespit edilmemistir. Tim batin ultrasonografi (USG)
incelemesinde de bir patoloji tespit edilmeyen hastanin,
alt batin MRG incelemesinde hipoplazik uterus dokusu
tespit edilmistir. Karyotipi 46,X,i(X)(q) olarak tespit edilen
hasta Turner varyanti olarak degerlendirilerek, dogumsal
kalca c¢ikigi  revizyonu igin  ortopedi  klinigine
yonlendirilmistir.

18 aylik, 7.5 kg agirhginda iken dogumsal kalga ¢ikigi
revizyonu planlanan hasta anestezi polikliniginde
degerlendirildi.  Sistemik  muayenesinde  yukarida
bahsedilen bulgular tespit edilen hastanin laboratuvar
incelemelerinde anormallik saptanmadi.

Olgu zor entlibasyon hazirliklari  yapilarak
ameliyathaneye alindi. Anestezi indiksiyonundan &nce
kalp atim hizi 120 atim/dk, periferik oksijen satlirasyonu
(Sp0O2) % 99 idi. Anestezi indlksiyonu ylz maskesi yolu
ile % 50 Oz - % 50 N2O karisimi iginde kademeli olarak
her solukta konsantrasyonu yikseltilen (% 2, % 4, % 6
ve % 8 konsantrasyonda) sevofluran ile yapildi.
Havalandirma gugligu olan hastanin agzina havayolu
aygiti (airway) yerlestirilerek solunum saglandi. Damar
yolu sol kol antekibital bdlgeden zorlukla agildi ve
operasyon siresince 40 ml/st olacak sekilde, 1/3 izodeks
solisyonu inflize edildi. 4.0 numara balonsuz spiralli
endotrakeal tup ile tek girisimde sorunsuz olarak entlbe
edilen hastada % 50 Oz - % 50 N2O icinde % 2.5
konsantrasyonda sevofluran ile anesteziye devam edildi.
intravendz yoldan 1.5 mg vekuronyum kullanilarak kas
gevsemesi saglanan hastaya, operasyonun 60.
dakikasinda ek olarak 0.75 mg daha vekuronyum verildi.
Peroperatif donemde  ventilasyonda  bir  sorun
yasanmayan hastanin SpO;’'si % 98 ve lzerinde, kalp
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atim hizi 120-130 atim/dk arasinda seyretti. Yaklasik 150
dakika suren islem sonunda kalinti kas gevsetici etkisi
0.5 mg neostigmin ve 0.10 mg atropin ile antagonize
edildi. Spontan solumaya baslayan hastada kontrole
solunumdan asiste solunuma gegcildi. Solunumu yeterli
hale gelen hasta ekstiibe edilerek derlenme salonuna
alindi. Yaklasik bir saat siireyle takip edilerek klinigine
g6nderilen hasta ertesi gln sorunsuz olarak taburcu
edildi.

Tartisma

TS, X kromozomunun P kolundaki fonksiyonel
monozomi ile karakterize bir hastaliktir. ki X
kromozomunun bulundugu kizlarda bir X’in P kolu yoktur.
Agir jeneralize 6dem ve kistik higroma ile birlikte olan
olgularda in utero 6limler siktir. Cogu olguda fetal 6dem
ve pulmoner efflizyon akciger gelisimini bozar. Ancak
canli dodan bebeklerde kardiyovaskiler anormallik veya
hipertansiyon yoksa prognoz oldukga iyidir. Mandibula
kiiglk, kulaklar belirgin, damak yiksek, gogus kafesi
genis olabilir (8). Olgumuzda Atipik yliz goriniim, kisa
boyun, yuksek damak, mikrognati, kepgce kulak ve
mikrosefali, bilateral simian ¢izgisi ve dogumsal kalga
cikiginin mevcut oldugu tespit edilmigtir.

Bu hastalarda atnali bébrek, pelvik yerlesim gosteren
veya cift toplama sistemli bobrek, tek tarafli bobregin
yoklugu, Uretero-pelvik darlik gibi Uriner sistem
anomalileri ve kiibitlis valgus olabilir. Bikispit aort valvi
ve koarktasyon sikligi fazladir. Olgularin Ugte birinde
idiyopatik hipertansiyon gorilebilmektedir (8).
Olgumuzda yapilan ekokardiyografi ve ultrasonografi
tetkikleri sonucunda herhangi bir anomali
saptanmamigtir.

Gonadlar dogumda ve infansi ddnemde mevcut olup
yas arttikca gerileyebilir ve pubertede yok olabilir. Zeka
genellikle normaldir. Blylk cocuklarda boy kisalgi ve
seksuel gelisim geriligi en énemli bulgulardir. Blyime
hormonu ile tedavinin erken baslandidi olgularda boy
150 cm ve Uzerine cikabilir. Seksuel gelisim genellikle
geridir ama %10-20 olguda spontan gdgdus gelisimi,
kendiliginden menstriasyonu baslamis olgularinda
%50’sinde  gebeligin  oldugu bildiriimektedir  (9).
Olgumuzda da alt batin MRI incelemesinde hipoplazik
uterus dokusu tespit edilmis, labotatuvar incelemelerinde
hormonal bir amormallik tespit edilememistir.

Boy kisaligi TS'li kizlarda en sik gézlenen bulgu olup,
cogu kez hastayl hekime getiren nedendir. Boy kisaligi,
growth hormonun (GH) anormal regilasyonu veya end-
organin hormona duyarliliginin degismesi sonucu olabilir.
3-16 yas arasi 74 turner sendromlu kiz ¢ocugunda
yapilan bir caligmada GH’nun pik degeri ol¢iimus, ayni
yastaki normal kontrollerle ve kisa boylu olup normal
gelisim gosteren kiz ¢ocuklariyla karsilastiriidiginda
disik oldugu bulunmustur. Normal c¢ocuklarda GH
saliniminda gézlenen sirkodiyan ritm bu hastalarda
gortlmemekte ve GH pik degeri, 6zellikle yas biyidikge
azalmaktadir. Bu olgularda GH tedavisine verilen cevap
da, izole GH eksikligi olan cocuklara nazaran daha
dusuktir. Bu durum buyidme geriliginin bir nedeninin de
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hormona periferik cevabin diisiik olmasinin olabilecegini
distnddrmastar (10).

TS’li gocuklarda karbonhidrat intoleransi da sik
gorilebilmektedir. Glukoz tolerans testi bozuklugunun
prevalansi %15-43 arasi deg@ismektigi bildirilmistir. Bu
intoleransin  mekanizmasi tam aydinlatilamamakla
beraber insilin rezistansinin yanisira beta hicrelerinin
uyariimasindan sonra yetersiz veya gecikmis insulin
saliniminin sorumlu olabilecegi distnilmektedir. Mozaik
varyantlarin X0 ve yapisal X anormalligi gdsteren
karyotiplerden daha iyi glukoz toleransi gbésterdigi
bildirilmektedir. TS’lu hastalarda glukoz intoleransinin
diyabete doénlisme riski, normal populasyonda oldugu
gibi yasla birlikte artmaktadir (11). Olgumuzda yapilan
incelemeler sonucunda glukoz metabolizmasiyla ilgili bir
sorun tespit edilememistir.

Bu hastalarda tiroid hormonlarina diren¢ oldugu ve
hastalarin  hipotroidik seyrettigi  bildirilmigtir. ~ Tiroid
hormonlari blyimeyi ve nérolojik gelisimi etkilediginden
hastalara erken c¢ocukluk déneminde tani konulup
tedaviye baslanmasi gerekmektedir. Mozaik turner
sendromunda gastrointestinal ve endokrin organ
disfonksiyonunun birlikte seyredebilecedi akilda tutulmal
ve hipotiroidik olabilecegi dustnllerek &tiriod hale
getirilerek operasyona alinmasi &nerilmektedir (12).
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Olgumuzda yapilan incelemeler sonucunda tiroid
hormonlari normal sinirlarda bulunmustur.

Olgumuzda muhtemelen ylz ve agiz anomalilerinden
dolay! iyi yapillamayan yliz maskesi ile havalandirma,
oral havayolu kullanilarak uygulandi. Bununla birlikte
entiibasyon iglemi sorunsuz olarak gerceklestirildi.
Perioperatif donemde uygulanan anestezi yontemiyle
iliskili herhangi bir sorun yasanmad ve kardiyak stabilite
saglandi. Postoperatif dénemde ise spontan solunumu
yeterli hale gelen hasta sorunsuz olarak ekstibe edildi.

Kullanilan anestezik ajanlarin TS’de nasil bir
etkilesim gosterdigini belirten baska bir literatir bilgisine
rastlayamadik. Olgumuzda  uygulanan  anestezi
yonteminde kullanilan ilaglara bagli herhangi bir
olumsuzluk goérilmedi.

Sonug olarak TS, gulvenli bir anestezi igin olasi
sakincalar dogurabilecek bir sendromdur. Bu hastalar,
efektif olmayan ventilasyon, entiibasyon gigligu,
aspirasyon riski, eslik eden anomalilerden kaynaklanan
patolojiler nedeniyle risk altindadirlar. Entlibasyon
gucligu ihtimaline karsi laringeal maske, 6zefageal tip
ile fiberoptik laringoskopi ve trakeotomi seti gibi
donanimlar hazir bulundurulmalidir. Turner’li hastalarda
her yoniyle eksiksiz bir degerlendirme sonucunda
anestezi uygulamasinin  yapilmasi  gerekmektedir.
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