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OZET Mozaik turner sendromu (TS) biiyiime geriligi,
gonadal disgenezi ve infertilite ile karakterize
kromozomal endokrin bir bozukluktur. 45, X/46, XX
kromozomal patern hastaligin en sik rastlanan mozaik ti-
pidir (%36). Turner sendromunda yeniden diizenlenmis X
kromozomunun oldugu durumlar tolere edilebilir. Ancak
X halka kromozomu ve X otozom translokasyonlarinda
mental retardasyon ve konjenital anomalilerin insidansi
belirgin sekilde artmistir. Bu anormal fenotipler bozulmus
veya kismi inaktivasyona ugramig X kromozomuna bagli-
dir. Biz burada 22 yaginda kolesistektomi ve tiroidektomi
gecirmis, sitogenetik analiz yapilmis turner sendromlu ol-
guyu rapor ettik. Turner sendromunun triatlarina uygun
kisa boylu ve normal zekali olan hastanin sitogenetik ana-
liz sonucunda 45,X[10]/46,XX[75] mozaik karyotipi go-
rildii. Beraberinde tasidig1 anomalilerden dolay1 anestezik
acidan onemli sayilan sorunlara yola agan mozaik turner
sendromlu olguda operasyonlarda izlenecek anestezi yak-
lagimini gdzden gegirmeyi amagladik.

Anahtar Kelimeler: Mozaik turner sendromu, sevofluran,
anestezi

ABSTRACT: Mosaic Tumer’s Syndrome is an
uncommon chromosomal endocrine disorder characterized by
retarded growth, gonadal dysgenesis and infertility. The
45,X/46,XX chromosomal pattern is the most frequent
mosaic type of this disease (36%). Rearranged X
chromosome in Turner syndrome (TS) are generally well-
tolerated, but in cases of ring X chromosomes and of
X/autosome translocations the incidence of mental retardation
and other congenital abnormalities can be significantly
higher. These abnormal phenotypes can be ascribed to failed
or partial X inactivation. Here, we reported a 22-year-old
female who was referred for a cytogenetic analysis because
she developed an kolelitiasis and tyroid disorder. The patient,
with normal intelligence had the traits of TS, especially short
height and also her cytogenetic analysis showed a mosaic
45,X[10]/46,XX][75] karyotype. Mosaic Turner’s Syndrome
can lead to anesthesic complications because of
accompanying disorders. We aimed to determine anesthesic
manegement in Mosaic Turner’s Syndrome.
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GIRIS

Turner sendromu (TS) kisa boy, ovarial yet-
mezlik, infertilite ve konjenital malformasyon gibi
fenotipik 6zellige sahip genetik ge¢isli bir sendrom-
dur. Siklikla zeka geriligi eslik etmeyip, %50 ora-
ninda monozomik X kromozomu tagirlar (1). Yeni-
den diizenlenmis X kromozomlari anormal X’in
periferik inaktivasyonu ile TS iyi tolere edilebilmek-
tedir (2,3). Halka kromozomu ve X/otozom
translokasyonunda mental retardasyon ve konjenital
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anormallik insidansi turner sendromundan daha faz-
ladir. Bu anormal fenotipler bozulmus veya parsiyel
X inaktivasyonu ve/veya tamamlanmamis seleksi-
yonuna baglanabilir (2,4-9,). Anestezi agisindan olu-
sabilecek sorunlara yonelik sitogenetik analizi ya-
pilmis turner sendromlu olguda peroperatif anestezi
yOnetimini ve literatiir bilgilerini gézden gegirmeyi
planladik.

OLGU SUNUMU

Olgu 22 yasinda olup, annesi saglikli babasinda
ise kas hastaligi bulunmaktadir. Turner sendromlu
kolesistektomi planlanan hasta daha 6ncesinde guatr ta-
nist ile tiroidektomi operasyonu gegirmistir. Anne, baba
ve ailenin diger fertleri kisa boylu olup ,mental agidan
normal idi. Hasta normal zekada olup sitogenetik analiz
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ile tammlanmis 45,X[10]/46,XX][75] karyotipe sahipti
(Sekil 1). Nullipar hastanin sekonder sex karakteri
ve psikomotor gelisimi normal olup, major semp-
tomlart hirsutizm ve menstruel siklus diizensizligi
idi. Olguda TS’nun tipik 6zelliklerinden Giggen yiiz,
mindr bilateral pitozis, diigiik kulak yerlesimi,
mikrognatti, bilateral simian ¢izgileri, ¢ok sayida
pigmente neviis ve kisa boyun gibi birgok 6zelligi
tesbit edildi. Preoperatif degerlendirme esnasinda ki-
sa ve kalin boyun, migrognatti mevcut olup, agiz
acikligi, uvula goriilebilirligi, hiyomental mesafe ve
boyun ekstansiyonu agisindan patoloji tespit edilme-
di ve mallampati II olarak degerlendirildi. Biyokim-
yasal ve radyolojik incelemelerde patoloji tesbit
edilmedi. Olgu zor entiibasyon ve trakeostomi hazir-
liklar1 yapilarak operasyon salonuna alindi. Operas-
yon odasinda 3 nolu larengeal maske (LMA) ve
Ozefageal tiip hazir bulunduruldu. Vital bulgulari
monitdrize edilen olgunun TA:123/77 mmHg,
KAH:74 atim/dk, SpO,: %97 olan olguya %100 ok-
sijen ile preoksijenasyon yapildi. Damar yolu agila-
rak premedikasyon amactyla midazolam 0.05 mg kg
! intravenoz olarak verildi. indiiksiyonda 0. 5 mg kg~
! lidokain, 0.2 mg kg etomidat, 2 pg kg fentanil
ve 0.6 mg kg esmeron kullanildi. Laringoskopi
amactyla hava yolunu daha iyi goriintiilemek igin
ucu 70 derece ag1 yapan 3 nolu flexotype macintosh
bleyt tercih edildi (Heine, Germany). Kord
vokallerin iyi goriintiilenmesinden dolay1
entiibasyon esnasinda problem yasanmadi. Anestezi
idamesinde %2 sevofluran, 2 pug kg fentanil ve 0.2
mg kg esmeron kullanildi. Peroperatif siirecte hig-
bir problem ile karsilasiimadi. Cerrahi bitiminde
ekstiibasyonu yapilan hastanin 24 saat boyunca
postoperatif monitdrizasyon takibi yapildi. Hastanin
hastane siireci komplikasyonsuz tamamlandi ve
postoperatif tiroid fonksiyon testleri normal limitler-
de ekterne edildi.
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Sekil 1. Mozaik Turner Sendromu kromozom analizi

Kocatepe Tip Dergisi, Cilt 6 No: 2, Mayis 2005.

TARTISMA VE SONUC

Turner sendromu ilk kez 1938’de tanimlanmis
genetik gecisli bir hastalik olup, yaklasik kadinlarin
%3 1iinde goriilmektedir (10-12). Mozaik turner
sendromunda kardiyovaskiiler anomalilere, 6zellikle
sol kalp obstriiktif lezyonlar1 ve mitral valv
prolapsusuna ¢ok sik rastlanmaktadir (13,14).
Turner sendromunda overlerde diisiik Ostrojen
salinimmin malignensiye yatkinlik olusturdugu bil-
dirilmigtir (15). Bu hastalarda tiroid hormonlarina
direng oldugu ve hastalarin hipotroidik seyrettigi be-
lirtilmistir. Tiroid hormonlar1 biiyiime ve nérolojik
gelisimi etkilediginden hastalara erken ¢ocukluk do-
neminde tani konulup tedaviye baglanmasi gerek-
mektedir. Bu olguda oldugu gibi mozaik turner
sendromunda gastrointestinal ve endokrin organ
disfonksiyonunun birlikte seyredebilecegi akilda tu-
tulmal1 ve hipotroidik olabilecegi diisiiniilerek triod
hale getirilerek operasyona alinmasi dnerilmektedir
(16). Mozaik Turner sendromunda kisa boyun olma-
st nedeniyle hava yolu agiklig1 ve entiibasyon giiclii-
gii olabilecegi ihtimaline kars1 vokal kordlari iyi go-
rintiileyen ucu 70 derece kirilabilen flexotype
macintosh bleyt ve kisa handle tercih edilmelidir.
Ayrica, entiibasyon giicliigii ihtimaline karsi LMA,
Ozefageal tip ve fiberoptik laringoskopi ve
trakeotomi seti gibi donanimlar hazir bulundurulma-
lidir. Kullanilan anestezik ajanlarin turner sendro-
munda nasil bir etkilesim gosterdigini belirten baska
bir literatiir bilgisine rastlayamadik. Olgumuzda kul-
lanilan anestezik ilaglara bagh herhangi bir yan etki
goriilmedi. Kardiyak risklerinin az olmasidan dola-
y1 sevofluran gibi ajanlarin tercih edilmesi ve atro-
pinin sekresyonlar1 koyulastirmasi, tasikardi yapma-
st nedeniyle kullanilmamast uygun olacaktir. Moza-
ik turner sendromunda mevcut riskler géz oniine ali-
nirsa, etomidate, volatil ajan olarak sevofluran,
opioid, esmeron ve oksijen kombinasyonunun uygun
bir anestezi yonetimi olacagi kanaatindeyiz.
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