
örofibromatozis (NF); otozomal dominant geçişli herediter bir has-
talık grubu olup, ektodermal ve mezodermal tümörlere yatkınlık
oluşturur.1 NF, çok sayıda hiperpigmente cilt döküntüleri (cáfe-au-

lait lekeleri) ve/veya bir veya daha fazla sayıda nörofibromlar ile karakteri-
zedir.2

Tip 1 NF (NF1) veya diğer adıyla von Recklinghausen NF en sık rast-
lanılan formudur. NF1’in tanısı; altı veya daha fazla cáfe-au-lait lekeleri, iki
veya daha fazla nörofibrom, iki veya daha fazla Lisch nodülleri, kemik lez-
yonları (sfenoid displazi, psödoartroz, skolyoz), pleksiform nörofibrom, ak-
siller veya inguinal çillenme, optik gliom ve birinci derece yakınının
hastalıktan etkilenmesi bulgularından iki veya daha fazlasının bulunma-
sıyla konulmaktadır.3 Hastaların %2-16’sında maligniteye dönüşüm olabi-
lir ve bu NF1’deki morbidite ve mortalitenin ana sebebidir. Tip 2 NF (NF2)
ise 8. kranyal sinirin vestibüler dalı boyunca görülen bilateral vestibüler
schwannomalar ile karakterizedir.1
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ÖÖZZEETT  Nö ro fib ro ma to zis (NF); oto zo mal do mi nant ge çiş li he re di ter bir has ta lık gru bu olup, ek to -
der mal ve me zo der mal tü mör le re yat kın lık oluş tu rur. Me di as ti nal, ser vi kal ve pa ra fa rin ge al alan -
da ki nö ro fib rom lar tra ke al ve ya bron şi yal ba sı ne de ni ile ha va yo lu obs truk si yo nu na ve ge nel
anes te zi sı ra sın da so lu num yo lu sağ lan ma sın da zor luk la ra ne den ola bi lir. Ay rı ca bu tü mör ler spi -
nal kord, fre nik ve va gus si ni ri gi bi kri tik böl ge ler de de ba sı ya pa rak pre o pe ra tif ve pos to pe ra tif dö -
nem ler de so lu num ye ter siz li ği ne ne den ola bi lir ler. Bu ol gu su nu mun da ser vi kal nö ro fib ro mu olan
bir ol gu ne de niy le nö ro fib ro ma to zis de anes te zi yö ne ti mi göz den ge çi ril di.

AAnnaahh  ttaarr  KKee  llii  mmee  lleerr:: Nö ro fib ro ma to zis, anes te zi

AABBSSTTRRAACCTT  The neurofibromatoses is a group of hereditary diseases transmitted in an autosomal
dominant fashion and is characterized by a tendency to formation of tumours of ectodermal and
mesodermal tissues. 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. In addition, these tumours cause compression on spinal cord, nervus
pharyngeus and nervus vagus which results with airway management problems in the preoperative
and postoperative periods.  In this case report, because of a case with cervical neurofibromatoses the
anesthesia method in neurofibromatoses was reviewed.
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Me di as ti nal nö ro fib rom lar ge nel lik le pos te ri or
me di as ten den kay nak la nıp ret ro pe ri to ne al ve ya
ser vi kal pa ras pi nal alan dan ya yı lır lar. Lez yon lar
tra ke al ve ya bron şi yal ba sı ya ne den ola rak hız lı
iler le yen semp tom lar ile anes te zist ler için prob lem
ya ra ta bi lir ler.1

NF1’li has ta la rın yak la şık ola rak %5’in de has-
ta lı ğın in tra o ral tu tu lu mu gö rü lür.1,4 ″Dis cre te ve
plek si form nö ro fib rom la r″ sık lık la ser vi kal böl ge -
de gö rü le bi lir ve pa ra fa rin ge al alan da ki ge niş 
tü mör ler ha va yo lu obs truk si yo nu na ne den ola bi -
lir. ″Dis cre te nö ro fib rom la r″ da dil ve ya la renks tu-
tu la bi lir. Ay rı ca, mak rog los si, mak ro se fa li,
spe si fik man di bu la ano ma li le ri ve ver teb ra tu tu -
lu mu da ha va yo lu kon tro lün de güç lük le re ne den
ola bi lir.1

NF’li has ta lar da is ke let sis te min de en sık tu tu -
lan böl ge omur ga dır, ser vi kal omur ga nın tu tu lu mu
da na dir ola rak bil di ril miş tir. Ser vi kal omur ga tu tu-
lu mu olan has ta lar da en sık rast la nı lan semp tom -
lar; bo yun ha re ket le rin de ağ rı ve nö ro lo jik de fi sit
ge liş me si dir, an cak ol gu la rın bü yük ço ğun lu ğu
asemp to ma tik tir.5 Bu nun ya nı sı ra NF’li has ta la rın
yak la şık %10’un da spi nal de for mi te ler (ki foz, skol-
yoz gi bi) gö rü le bi lir.6,7

Bu ol gu su nu mun da ser vi kal nö ro fib ro mu olan
bir ol gu ne de niy le nö ro fib ro ma to zis de anes te zi yö-
ne ti mi göz den ge çi ril di. 

OL GU SUNUMU
NF1 ta nı sı ile 10 yıl dır ta kip edil mek te olan 44 ya-
şın da, er kek has ta bo yun ve her iki omuz da ağ rı ve
uyuş ma, yut ma güç lü ğü, ses kı sık lı ğı ne de niy le has-
ta ne ye baş vur muş. Ser vi kal man ye tik re zo nans gö-
rün tü le me de; C4, C5 ver teb ra lar da kon je ni tal
de for mas yo na se kon der ki fos kol yoz, C1, C2 ve C3
ver teb ra kor pus la rın da des trük si yo na yol açan, pre-
ver teb ral, eks tras pi nal kom po nen ti de olan in tras -
pi nal yer le şim li, kap sül lü, nö ral kay nak lı, 5,3 x 7 x
4.1 cm bo yu tun da so lid kit le tes pit edil di (Resim 1).
Pre ver teb ral kit le öza fa gus ve tra ke a da an te ri o ra
doğ ru dep las ma na ne den ol muş tu. Has ta ya Be yin
Cer ra hi si Kli ni ği ta ra fın dan disp ne, yut ma güç lü ğü
ve ser vi kal ins ta bi li te ye bağ lı kli nik bul gu la rı ne-
de niy le ope ras yon plan lan dı.

Pre o pe ra tif anes te zik de ğer len dir me de; ASA
fi zik sel du ru mu II, Mal lam pa ti sı nıf la ma sı III ola-
rak de ğer len di ril di. Ses kı sık lı ğı, bo yun ha re ket le -
rin de kı sıt lı lık var dı, ti ro men tal me sa fe 6,5 cm,
ster no men tal me sa fe 13 cm, bo yun çev re si 38 cm
bu lun du. Has ta pre me di ke edil me den ope ras yon
oda sı na alın dı ve elek tro kar di yog ram, no nin va ziv
kan ba sın cı ve pe ri fe rik ok si jen sa tu ras yo nu mo ni -
tö ri zas yon la rı ya pıl dı. Kan ba sın cı 135/75 mmHg,
kalp atım hı zı 86 vu ru/dk ve ok si jen sa tu ras yo nu
(SpO2) %99’du. Güç en tü bas yon ola sı lı ğı göz önü -
ne alı na rak çe şit li bü yük lük ler de en tü bas yon tüp-
le ri, man dren, ″en tu ba ting gu i de ″, la rin ge al mas ke
ha zır bu lun du rul du. Anes te zi in dük si yo nu ama cıy -
la fen ta nil 1 mcg/kg ve pro po fol 2 mg/kg uy gu lan -
dık tan son ra mas ke ile ha va lan dır ma iş le mi nin
ba şa rı lı bir şekil de sağ lan dı ğı gö rü lün ce kas gev şe -
me si için ve ku ron yum 0.1 mg/kg ve ril di. TOF gu -
ard ci ha zı ile sağ la nan nö ro mus kü ler mo ni tö ri zas -
yon da tra in-of-fo ur ya nı tı %5’in al tı na inin ce en tü-
bas yon iş le mi bir ke re de komp li kas yon suz ola rak
ger çek leş ti ril di. Anes te zi ida me si O2-Ha va %50-
%50 + se vof lu ran %1 ile sağ lan dı.

Pro ne po zis yon da la te ral mass vi da-rod sis te mi
ile ok si pi to to ra kal sta bi li zas yon iş le mi uy gu lan dı.
Ye di sa at sü ren ope ras yon sü re sin ce her han gi bir
he mo di na mik ve so lu num sal prob lem le kar şı la şıl -
ma dı. 

Ope ras yon so nun da şu uru açık, ko o pe re, spon-
tan so lu nu mu ye ter li ve he mo di na mik açı dan sta-
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RESİM 1: Olgunun servikal manyetik rezonans görüntülemesi.



bil olan has ta at ro pin ve pros tig min ile an ta go ni ze
edil di ve tra in-of-fo ur ya nı tı nın %95’in üze rin de
ol du ğu gö rül dü ğün de eks tü be edil di. Mas ke ile O2
ve ril me ye baş la nan has ta da yut ma güç lü ğü nü ta ki -
ben so lu num da yü ze yel leş me, de sa tu ras yon, ta şi -
kar di ve hi po tan si yon ge liş ti. Has ta ope ras yon
oda sın da re en tü be edi le rek pos to pe ra tif ta kip ve te-
da vi ama cıy la yo ğun ba kım üni te si ne alı na rak me-
ka nik ven ti las yon uy gu lan ma ya baş lan dı. Pos to pe-
ra tif 13. sa at te şu uru açık, ko o pe re, ye ter li spon tan
so lu nu mu olan has ta tek rar eks tü be edil di ve mas -
ke ile ok si jen ve ril me ye baş lan dı. Ok si je ni zas yon -
da ve he mo di na mi de her han gi bir so run ol ma dan
5-6 sa at iz le nen has ta da tek rar yut ma güç lü ğü ne se-
kon der de sa tu ras yon ya şan dı, has ta en tü be edil di.
Me ka nik ven ti las yo na ila ve ola rak me di kal te da vi -
ye me til pred ni so lon (250 mg bo lus, ta ki ben 3 x 80
mg) ek len di. Pos to pe ra tif 4. gün ge nel du ru mu sta-
bil olan has ta eks tü be edil di ve mas ke ile O2 ve ril -
me ye baş lan dı. Me til pred ni so lon te da vi si 4. gün
azal tı la rak 10. gün ke sil di. Ta kip ler sı ra sın da yut-
kun ma güç lü ğü, ok si je ni zasyon da bo zul ma ya şan -
ma dı. Eks tü bas yo nu ta ki ben 2. gün oral sı vı alı mı na
baş lan dı. Has ta pos to pe ra tif 6. gün yo ğun ba kım
üni te sin den, 13. gün has ta ne den ta bur cu edil di.

Kırk beş gün son ra ser vi kal nö ro fib rom ek siz -
yo nu ama cı ile tek rar ope ras yo na alı nan has ta da
pe ri o pe ra tif her han gi bir prob lem ya şan ma dı.

Bu ol gu has ta ona mı alı na rak su nul du.

TAR TIŞ MA
Nö ro fib ro ma to zis li has ta lar da anes te zik yak la şım,
özel lik le pre o pe ra tif de ğer len dir me önem ta şır. Dil,
la renks ve ser vi kal do ku la rı et ki le yen NF1 has ta la -
rın da disp ne, stri dor, ses de ği şik li ği ve ya kay bı ve
yut ma güç lü ğü gi bi semp tom lar anes te zist için ha -
va yo lu prob le mi açı sın dan uya rı cı ol ma lı dır.1 Bu
tip has ta lar da mut la ka pre o pe ra tif dö nem de in di -
rekt la rin gos ko pi ve ser vi kal bil gi sa yar lı to mog ra fi
ve ya man ye tik re zo nans gö rün tü le me yön tem le ri
kul la nıl ma lı dır. La renks gi ri şi ve di li tu tan iki ay rı
nö ro fib ro ma to zis ol gu sun da anes te zi in dük si yo nu
son ra sın da ha va yo lu obs truk si yo nu ge liş ti ği ve bu
ne den le acil tra ke o to mi ih ti ya cı du yul du ğu bil di -
ril miş tir.8,9

Çok sa yı da nö ro fib ro mu olan bir baş ka ol gu da
ser vi kal ver teb ra nın ağ rı sız dis lo kas yo nu bil di ril -
miş tir. Bu ol gu da la rin gos ko pi ve tra ke al en tü bas -
yon sı ra sın da spi nal kord ha sa rın dan ka çın mak için
anes te zi ön ce sin de bo yun çev re si nin rad yo lo jik
mu a ye ne si nin ay rın tı lı bir şekil de ya pıl ma ge rek li -
li ği nin öne mi vur gu lan mış tır.10

Ser vi kal nö ro fib ro ma to zis (C2-C3 se vi ye le rin -
de, nö ral fo ra me nin içi ne ya yı lan) ne de niy le ope-
ras yo nu plan la nan baş ka bir ol gu da pre o pe ra tif
de ğer len dir me de Mal lam pa ti sı nıf la ma sı II I, ti ro -
men tal me sa fe 6 cm, ster no men tal me sa fe 9,7 cm,
ağız açık lı ğı 3 cm bu lun muş ve zor en tü bas yon ola-
sı lı ğı dü şü nü le rek ol gu ya uya nık fi be rop tik en tü -
bas yon ger çek leş ti ril miş tir. Eks tü bas yon son ra sın-
da ise her han gi bir prob lem ya şan ma mış tır. Bi zim
ol gu muz da anes te zi in dük si yo nu ve en tü bas yon
aşa ma la rın da her han gi bir prob lem ya şan ma dı, an -
cak güç en tü bas yon ola sı lı ğı na kar şı ha zır lık lar ya-
pıl mış tı. 

NF has ta la rı nın kas gev şe ti ci ajan la ra ce va bı ile
il gi li ay rın tı lı ça lış ma lar yok tur. Bu ko nu da ya pı -
lan en kap sam lı ça lış ma Ric hard son ve ark.nın araş-
tır ma sı dır.2 10 yıl içe ri sin de 44 NF has ta sı na
uy gu la nan 114 anes te zik gi ri şi min so nuç la rı ret ros-
pek tif ola rak de ğer len di ril miş tir. Ça lış ma nın so nu -
cun da, NF1 has ta la rı nın nor mal bir nö ro mus kü ler
ge çi şe sa hip ol duk la rı na ve ya nö ro mus kü ler blo-
ker le re kar şı anor mal ce vap ris ki nin art tı ğı nın söy-
le ne mi ye ce ği ka nı sı na va rıl mış tır. Bu ça lış ma ya ve
az sa yı da bil di ril miş olan ol gu su num la rı na da ya -
na rak NF1’li has ta lar da sük si nil ko lin ve non de po -
la ri zan nö ro mus kü ler blo ker le rin do zun da de ği şik-
lik ya pıl ma ma sı, an cak bu has ta lar da ru tin ola rak
nö ro mus kü ler mo ni tö ri zas yon ya pıl ma sı ge rek li li -
ği vur gu lan mış tır.

NF1’li bir ge be de se zar yen ope ras yo nu sı ra -
sın da no ın de po la ri zan la ra kar şı du yar lı lı ğın art ma -
sı so nu cun da uza mış ve ku ron yum et ki si bil di ril -
miş tir.11 Ye di ya şın da ki NF1 has ta sı olan baş ka bir
ol gu da ise sük si nil ko li ne ce va bın nor mal, at ra kur -
yu ma ce va bın ha fif uza mış ol du ğu bil di ril miş ve
nö ro fib ro ma to zi si olan ol gu lar da at ra kur yu mun di -
ğer non de po la ri zan kas gev şe ti ci le re gö re da ha
avan taj lı ol du ğu ile ri sü rül müş tür.12 Ol gu muz da kas
gev şe ti ci ajan ola rak ve ku ron yum ter cih edil di ve
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et ki si nö ro mus kü ler mo ni tö ri zas yon ile ta kip edil -
di. Ope ras yo nun so nun da kas gev şe me sin de her-
han gi bir ge cik me ya şan ma dı. 

NF1’de skol yoz ile be ra ber gö rü len gö ğüs ön
du va rı ano ma li le ri nin sık lı ğı %21 ola rak bil di ril -
miş tir.13 Otuz dört ay lık, pek tus eks ka va tum ve hız -
lı iler le yen skol yoz ta nı sı ile ope ras yo na alı nan ve
pro ne po zis yon da cid di hi po tan si yon ge li şen bir ol-
gu da man ye tik re zo nans gö rün tü le me de son 3.5 ay
içe ri sin de bü yü müş ve pos te ri or me di as ti nal, ret ro -
pe ri to ne al ve pa ras pi nal alan lar da ge niş, çok sa yı da
kit le tes pit edil miş tir. Me di as ti nal kit le nin bü yük
da mar la ra ve sağ ven tri kü le ba sı yap tı ğı ve pro ne
po zis yon da ba sı nın ar tı şı na bağ lı ola rak cid di hi po -
tan si yon ge liş ti ği an la şıl mış tır. Bu tip spi nal ve gö ğüs
du va rı de for mi te si olan nö ro fib ro ma to zis ol gu la rın -
da ay rın tı lı pre o pe ra tif de ğer len dir me ve in tra o pe -
ra tif tran sö za fa gi al eko kar di yog ra fi ile kal bin
du ru mu nun iz len me si ge rek ti ği vur gu lan mış tır.6

NF ol gu la rın da fre nik ve va gus si nir le ri nin tu-
tu lu mu nun ya nı sı ra, tek rar la yan se re bel lo pon tin
kö şe tü mö rü nün cer ra hi ola rak çı kar tıl ma sı iş le mi -
ni ta ki ben ge li şen nok tur nal hi po ven ti las yon ve
ara lık lı so lu num ye ter siz li ği bil di ril miş tir. Bu ol gu-
lar da so lu num sal prob lem le rin be yin sa pı nın ven-
tro la te ral böl ge si ve üst ser vi kal kord böl ge sin de
tü mö rün yap tı ğı ba sı nın ne den ol du ğu dü şü nül -

müş tür.14 Bir baş ka ol gu da ise NF’li has ta da bi la te -
ral di yaf rag ma pa ra li zi si ge liş miş, an cak gö ğüs to-
mog ra fi sin de fre nik si nir tu tu lu mu na ait bir bul gu
ol ma dı ğı için di yaf rag ma pa ra li zi si nin fre nik si nir
kök le ri nin nö ro fib rom lar ta ra fın dan tu tul ma sı so-
nu cu ge liş ti ği ka nı sı na va rıl mış tır.14

Ol gu muz da ope ras yon ön ce si so lu num ye ter -
siz li ği ne ait bir bul gu yok tu. An cak eks tü bas yon
son ra sın da yut ma güç lü ğü nü ta ki ben cid di bir so lu -
num sı kın tı sı ge liş ti ve ye ni den en tü bas yon ge rek -
li li ği doğ du. Öza fa gus ve tra ke a da ba sı ya ne den olan
ser vi kal nö ro fib ro mun ve cer ra hi gi ri şim sı ra sın da
ge li şen do ku öde mi nin bu so ru nun se be bi 
ol du ğu dü şü nül dü. Me til pred ni so lo nun NF te da vi -
sin de ye ri yok tur, an cak bu ol gu da an ti ö dem et ki si
ile yut ma güç lü ğü ve so lu num sı kın tı sı nın or ta dan
kalk ma sı na yar dım cı ol du ğu ka nı sı na va rıl dı.

So nuç ola rak, NF anes te zist ler için hem anes-
te zi in dük si yo nu ve en tü bas yon hem de pos to pe -
ra tif dö nem de ha ya ti so run la ra ne den ola bi le cek
bir has ta lık gru bu dur. Bu ne den le NF has ta la rın da
ay rın tı lı pre o pe ra tif de ğer len dir me ya pıl ma lı, anes-
te zi in dük si yo nu ve en tü bas yon dö nem le rin de acil
du rum la ra kar şı ha zır lık lı olun ma lı ve pos to pe ra tif
komp li kas yon lar ge li şe bi le ce ği için yo ğun ba kım
şart la rı nın ha zır bu lun du rul ma sı ge rek li dir.
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