
örofibromatozis (NF), otozomal dominant geçiş gösteren genetik,
multisistemik bir hastalık olup, iki ayrı formu tanımlanmıştır. Bun-
lar Von Recklinghausen hastalığı olarak da bilinen nörofibromato-

zis tip 1 (NF1) ve daha nadir görülen nörofibromatozis tip 2 (NF2)’dir. NF1,
tüm vücutta yaygın nörofibromlar, “café au lait” lekeleri denilen kahve-
rengi deri lekeleri, optik gliomalar, benign melanotik iris hamartomları
(Lisch nodülleri) ile seyreden ve pek çok sistemin etkilendiği formdur. Has-
talığın en önemli karakteristik bulgusu olan nörofibromlar birden fazla sis-
temi etkileyerek anestezi uygulamalarını güçleştirebilir. Örneğin, nörofib-
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Nörofibromatozisli Gebe Olguda
Acil Şartlarda Anestezi Yaklaşımı

ÖÖZZEETT  Nörofibromatozis (NF), otozomal dominant geçiş gösteren genetik, multisistemik bir hasta-
lıktır. Nörofibromatozis tip 1 (NF1) ve nörofibromatozis tip 2 (NF2) olmak üzere iki alt grubu bu-
lunur. Nörofibromlar birden fazla sistemi etkileyerek anestezi uygulamasını güçleştirebilir. NF1,
tüm vücutta yaygın nörofibromlar, “café au lait” lekeleri denilen kahverengi deri lekeleri, optik
gliomalar, benign melanotik iris hamartomları (Lisch nodülleri) ile seyreder. Mediastinal, servikal
ve parafaringeal alandaki nörofibromlar trakeal veya bronşiyal bası nedeni ile hava yolu obstrüksi-
yonuna ve genel anestezi sırasında solunum yolu sağlanmasında zorluklara neden olabilir. Gebelik
NF ilişkisi konusunda tartışmalar mevcuttur. Bu olgu sunumu ile, nörofibromatozisli (NF1) gebe
hastada acil şartlarda preoperatif dönemde oluşabilecek zorlukların önlenmesi ve introperatif yak-
laşımın sunulması amaçlanmıştır.
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AABBSSTTRRAACCTT  Neurofibromatosis (NF) is an autosomal dominant multisystemic disorder. Two types
are defined; Neurofibromatosis type 1 (NF 1) and neurofibromatosis type 2 (NF2). NF 1 is
characterized by neurofibromas, café au lait spots, optic gliomas and Lisch nodules (melanocytic
hamartomas of the iris) Because of the multisystemic influence of neurofibromas, this is result as a
difficulties in anesthetic approach. Mediastinal, cervical and parapharyngeal located neurofibromas
may cause tracheal and bronchial compression, may cause airway obstruction and may present a
difficult challenge to the anaesthetist. There are controversies about the relationship between
pregnancy and neurofibromatosis. With this case report, we aim to analyse the avoided preoperative
difficulties and also to analyse the intraoperative steps for anesthetic approach under emergency
conditions in pregnant patients with neurofibromatosis. 
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romlar üst hava yollarını tıkayabilir ve rejyonal
anestezi sırasında spinal iğne deliğini kapatabilir.
Güncel obstetrik literatürler NF-1’li kadınlarda ge-
belikle ilgili komplikasyonların arttığını göster-
mektedir. Bu olgu ile, ilerlemeyen eylem ve fetal
distres tanısıyla acil şartlarda sezaryen yapılan yay-
gın nörofibromları olan bir gebedeki anestezik yak-
laşım sunulmuştur.

OLGU SUNUMU

Tüm vücudunda yaygın nörofibromlar ve çok sa-
yıda değişik boyutlarda “café au lait” lekeleri bulu-
nan 46 yaşında gravida 10 olan hasta, ilerlemeyen
eylem ve fetal distres nedeniyle hasta onam formu
alınarak acil şartlarda operasyona alındı. Hasta, ya-
pılan sorgulama ve preoperatif değerlendirmede
herhangi bir hastalığı olmadığını ve hiçbir ilaç kul-
lanmadığını belirtmişti. Daha önce geçirilmiş ope-
rasyon veya anestezi öyküsü yoktu. Hastanın
obstetrik öyküsünde diğer dokuz doğumun evde
normal spontan vajinal yolla gerçekleştiği öğre-
nildi. Preoperatif dönemde yapılan fizik muaye-
nesinde vücudunda yaygın nörofibromlar ve “café
au lait” lekeleri olduğu belirlendi (Resim 1, 2). Nö-
rofibromların yaklaşık 10 yıl önce ortaya çıktığını
söyleyen hasta, bu süreçte hiç doktora başvurma-
dığını belirtmişti. Hastada skolyoz mevcuttu ve
mallampati III olarak değerlendirildi. Acil şartlarda
bakılan biyokimyasal testlerde ALT 103 U/L, GGT
52 U/L AST 87 U/L olması dışında herhangi bir bi-
yokimyasal anormalliği mevcut değildi. Hb değeri;
11 g/dL, PLT değeri ise; 230000/mm3 idi. Elektro-
kardiyografisinde nadir ventriküler ekstrasistolleri
mevcuttu.

Hastaya ameliyathaneye geldiğinde önce rutin
monitörizasyonlar (EKG, oksijen satürasyon takibi,
noninvaziv arter basıncı) uygulandı. Arteriyel ba-
sınç değeri 140/95 mmHg, kalp hızı 88/dk idi. El
sırtı venlerinden birine 18 G kanülle damar yolu
açılıp, ilk saatte 680 mL/saat, diğer saatlerde 280
mL/saat şeklinde izotonik sodyum klorür infüzyo-
nuna başlandı. Yüz maskesi ile 3 L/dk’dan oksijen
verildi. Ardından oturur pozisyonda gerekli steril
şartlar sağlandıktan  sonra L3-4 spinal aralığından
27 gauge spinal iğne ile 1,8 cc %0,5lik hiperbarik
bupivakain verilerek spinal anestezi uygulandı. Beş

dakika sonra sensoriyal blok seviyesi “pinprick”
testi ile T4-5 motor blok ise Bromage skalasına göre
3 olarak tespit edildi. Cilt insizyonundan 2 dakika
sonra, uterus insizyonundan 25 saniye sonra bebek
çıkartıldı. Kırk beş dakika süren operasyonun so-
nunda hasta sorunsuz derlenme odasındaki takibi-
nin ardından servisine gönderildi. Hastada
operasyon süresince hemodinamik açıdan bir prob-
lem tespit edilmedi. Sistolik arteriyel basınç ve di-
yastolik arteriyel basınç değerleri 120/70 mmHg-
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RESİM 1 ve 2: Hastanın vücudunda yaygın nörofibromlar ve “café au lait”
lekeleri.
(Renkli hali için Bkz. http://anestezi.turkiyeklinikleri.com/)
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140/90 mmHg arasında, nabız değeri ise 95/dk-
105/dk civarında seyretti. Postoperatif dönemde de
nörolojik ve anestezik açıdan herhangi bir kompli-
kasyon gözlenmedi. Hastanın peroperatif olarak
hemodinamik açıdan anormal seyreden bir değeri
olmadı ve hipertansif atak gözlenmedi. Postopera-
tif 115. dakikada blok geri döndü.

TARTIŞMA

NF, otozomal dominant geçişli en sık görülen fa-
komatozdur. NF’nin iki tipi tanımlanmıştır [Nöro-
fibromatozis Tip 1 (NF1) ve nörofibromatozis Tip 2
(NF2)]. NF1, NF2’den daha sık görülür. NF1’de cilt,
göz, beyin, kemik tutulumlarıyla birlikte abdomi-
nal bölgede benign ve malign neoplaziler görülebi-
lir.1 NF-1 otozomal dominant geçen formu olup
%100’e yakın oranda erişkinlerde görülür.2,3 Nöro-
fibromlar hastalığın majör özelliklerindendir ve
ileri derecede invaziv olup kas, kemik ve visserayı
da tutabilirler.4 Güncel obstetrik literatürler NF-
1’li kadınlarda gebelikle ilgili komplikasyonların
arttığını göstermektedir. Yüz beş kadının 64
(%60)’ünde gebelik süresince yeni nöröfibromalar
oluştuğu, 55 (%52)’inde var olan nörofibromaların
büyüdüğü rapor edilmiştir. On dokuz kadında nö-
rofibromaların boyutunda değişiklik olmamış ve
gebelik süresince yeni nörofibromalar oluşmamış-
tır.5 NF, multisistemik bir hastalıktır ve bu grup
hastalarda anestezi uygulaması dikkat gerektirir.
Anestezi yönetiminde mevcut sistemik anomali-
lerden dolayı güçlüklerle karşılaşılabilir ve hasta-
nın anesteziye vereceği hemodinamik yanıtlarda da
farklılıklar olabilir. NF1 hava yollarını, akciğer pa-
rankimini ve göğüs kafesini tutabilir.3 Torasik be-
lirtiler; nörofibromlar, interstisyel akciğer hastalığı,
kostal deformasyonlar ve kifoskolyoz olarak sırala-
nabilir. Frenik sinir köklerinin tutulumu nedeniyle
bilateral diyafragmatik paralizi gelişimi bildiril-
miştir.3,6 Bu nedenle hastalarda hem genel anestezi
hem de rejyonel anestezi sırasında güçlüklerle kar-
şılaşılma olasılığı artmakta olup, NF1 tanısı olan
hastalarda preoperatif dönemde respiratuar siste-
min ayrıntılı olarak değerlendirilmesi zorunludur.
Hastalığın kardiyovasküler tutulumunda ise hiper-
tansiyon ön plandadır ve feokromositoma genel po-
pulasyona oranla nörofibromatoziste daha fazla

görülmektedir. Bu grup hastalarda özellikle indük-
siyon ve ekstübasyon aşamaları hipertansif kriz açı-
sından en tehlikeli periyotlar olarak düşünülmeli,
anestezi uygulaması sırasında kardiyovasküler sta-
bilitenin devamını sağlamak ise en önemli amaç ol-
malıdır. Ayrıca aort koarktasyonu, kardiyomiyo-
pati ve renovasküler hastalıklar da sık görülmekte-
dir.7 NF Tip 1’li hastalarda kifoz, skolyoz gibi iske-
let anomalileri varlığının yanı sıra spinal kordda ve
sinir köklerinde nörofibromlar, hidrosefali ve psö-
doartroz görülebilir.7,8 İskelet anomalileri hem
genel anestezi hem de rejyonel anestezi uygulama-
larında önemli zorluklara yol açabilir. Karakteristik
bulgu olan nörofibromlar, orofarinks ve larinkste
de bulunarak hava yolu obstrüksiyonuna sebep ola-
bilir. Bu durumda hava yolu yönetiminde, larin-
goskopi ve entübasyonda zorluk çıkması
muhtemeldir. Von Recklinghausen NF’li bir has-
tada dil tabanındaki nörofibromlar nedeniyle ciddi
üst hava yolu obstrüksiyonu gözlemlenmiştir ve bu
hastada anestezi indüksiyonun takiben acil kriko-
tiroidotomi gereksinimi doğmuştur. Öksürük,
wheezing ve dispne semptomları olan hastalarda
hava yolunu tıkayan nörofibromların varlığı akla
gelmelidir. Hastalarda görülebilen mandibuler ano-
maliler ve makroglossi de hava yolu yönetimini
zorlaştıran diğer etkenlerdir.7,9,10 Nörofibromato-
zisli hastalarda uygun anestezi yöntemine karar ve-
rebilmek, dikkatli bir sistemik değerlendirmeyi
gerektirir. Bunun için öncelikle hava yolu değer-
lendirilmesi yapılmalı, ardından solunumsal, kar-
diyovasküler ve santral sinir sistemi tutulumları ile
vertebra anomalilerinin varlığı tespit edilmelidir.
Kraniyal veya spinal tutulum olabileceği ve rejyo-
nel anestezinin asemptomatik hastalarda mevcut
nörolojik durumu bozabileceği düşünüldüğünde,
genel anestezi tercih edilecek yöntem olarak görü-
lebilir. Ancak bu durumda özellikle orofarinks ve
larinkste yerleşimli nörofibromlardan dolayı güç
entübasyon olasılığı ve multisistemik tutulum ne-
deniyle hemodinamik açıdan stabil bir anestezi sağ-
lamanın zor olabileceği akıldan çıkarılmamalıdır.
Spinal blok nörofibromatozisli hastalarda vertebra
anomalileri nedeniyle oldukça zordur. Dounas ve
ark., bilgisayarlı tomografi taramaları ve klinik
araştırmaları sonucunda spinal kordda negatif nö-
rofibrom varlığını tespit ettikleri bir gebe hastada
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başarılı epidural anestezi uygulamışlardır.11 Esler
ve ark. ise daha önceden tanı konmamış bir NF1
hastasına acil olarak doğum ağrısını gidermek ama-
cıyla uyguladıkları epidural analjezi sırasında zor-
lukla karşılaştıklarını ve hastada epidural hematom
geliştiğini bildirmişlerdir. 12 Nöroaksiyal anestezide
güvenlik, nörofibromların iğne açıklığını kapata-
bilme riski ve kifoskolyoz nedeniyle sınırlıdır ve
teknik olarak da uygulama çok zordur.13 Santral
sinir sisteminde nörofibromların olmadığının ispat
edilmesinden sonra nöroaksiyal anestezi endikas-
yonu koymanın doğru olduğu konusunda fikir bir-
liği mevcuttur.14

Bizim olgumuzda, gebe nörofibromatozis has-
tasında karşılaşılma ihtimali yüksek olan güç 
entübasyon olasılığı düşünülerek hastamıza önce-
likle spinal blok uygulanması uygun görülmüştür.
Olgumuzun daha önceden yapılan muayenesinde
orofaringeal yapılarında gözle görülebilen yer-
lerde nörofibromlar bulunmamaktaydı ve TM me-
safesi ~ 6 cm, Mallampati sınıflaması ise Class
III’ye uymaktaydı. Hastamızda preoperatif dö-
nemde  indirekt larinks muayenesi yapılamamıştı
ve ayrıca hastanemizde manyetik rezonans (MR)
cihazı da çalışmamaktaydı. Hastamız peroperatif
olarak hemodinamik açıdan oldukça stabil bir
dönem geçirdi, hipertansif atağı olmadı ve kardi-
yovasküler bulgular açısından durumu stabildi. Bu

durum bizi hastanın feokromositoma ile ilişkili
olabileceği düşüncesinden uzaklaştırdı. NF’li has-
talarında başarı spinal blok uygulamaları bildiril-
miş olmasına rağmen, spinal korda nörofibrom-
ların var olabileceği spinal blokta başarısızlık ola-
bileceğini de düşündürmelidir. Spinal blok NF’li
hastalarda kifoskolyoz veya nöröfibromların iğne
giriş alanına yakın olması nedeni ile aşırı zor ola-
bilir ve prosedürün güvenliğini sınırlayabilir.12

Multisistemik bir hastalık oluşu nedeniyle gebe
nörofibromatozisli hastalarda tüm anestezi yön-
temleri dikkatli bir şekilde uygulanmalıdır.Biz
hastanın durumunun aciliyeti ve teknik olanak-
sızlıklar nedeni ile  spinal kordu MR ile değerlen-
diremedik. Buna rağmen zor entübasyon bulgu-
larına sahip, takipsiz, gebe NF hastasında spinal
anesteziyi tercih ettik. 

Sonuç olarak; NF’li gebe bir hastada rejyonel
anestezi veya genel anestezi yöntemleri arasında
karar verirken hastanın göreceği yarar göz ardı
edilmemeli, mevcut olanaklar gözden geçirilmeli
ve preoperatif dönemde tam bir sistemik değerlen-
dirme yapılmalıdır. Uygulanacak anestezi yönte-
minde karar ne olursa olsun, bu hastalarda güç
entübasyon olasılığının yüksek olduğu düşünüle-
rek hava yolu güvenliğini sağlayacak tüm hazırlık-
lar yapıldıktan sonra planlanan anestezi uygula-
masına geçilmelidir.
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