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Antecedents: la sindrome de Noonan és un trastorn genétic d'heréncia autosdmica dominant caracteritzat per
trets facials distintius, cardiopatia congénita i anomalies hematologiques.

Informe: pacient de 2 mesos programat per a herniorrafia engonal bilateral amb antecedents de sindrome de
Noonan, fascies tipica, CIV sense repercussido hemodinamica i FOP, sense fenotip hemorragic, els estudis de
coagulaciod revelen una disminucié de I'expressio de GPIIb/lla del 47% amb temps de coagulacié normal i
agregometria amb possible sindrome de Glanzmann no confirmat, s'administra profilaxi amb acid tranexamic un
dia abans de la intervencié 10mg/kg/12h. Es realitza induccié inhalatéria amb col-locacié de ML ndm. 1 en
espontania i bloqueig caudal. Manteniment anestésic amb gasos halogenats en pressié suport, el pacient es
manté estable durant la intervencid, que finalitza sense incidéncies. Es retira el DSG amb progressiva
recuperacio de la ventilacié espontania.

Discussié: el maneig preoperatori de pacients amb SN ha d'incloure un estudi de possible cardiopatia congeénita,
ja que un 50% dels pacients presenten estenosi pulmonar. Cal dur a terme estudis de coagulacié especialment
si es pretén realitzar anestésia neuroaxial, ja que un 40% presenten TTPa allargat, entre altres trastorns de
coagulacié. La utilitzacid6 de gasos halogenats es considera segura, cal tenir en compte la superposicio
diagnostica amb altres sindromes.

Punts clau: els anestesiolegs han d'estar familiaritzats amb la SN, ja que té una incidéncia significativa i és la
segona causa sindromica de cardiopatia congénita. El maneig anestésic inclou una valoracié preoperatoria
exhaustiva i un maneig anticipat de possible via aéria dificil.



