
örofibromatozis tip 1 (NF1); 17. kromozomda NF1 genindeki bir
defekt sonucunda gelişen, otozomal dominant geçiş gösteren, mul-
tisistemik bir hastalıktır. NF1, Von Recklinghausen ya da periferal

nörofibromatozis olarak da bilinmekte ve toplumda 3.000-3.500 kişide bir
olarak görülmektedir.1 Tüm vücutta yaygın nörofibromlar, “café au lait” le-
keleri denilen kahverengi deri lekeleri, periferik sinir nodülleri, optik glio-
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Nörofibromatozis Tip 1 ve
Pickwick Sendromu Olan Gebe Hastada Acil

Sezaryen Spinal Anestezisi

ÖÖZZEETT  Nörofibromatozis Tip 1 (NF1) otozomal dominant geçiş gösteren, tüm vücutta yaygın nöro-
fibromlar, “café au lait” lekeleri, optik gliomalar, lisch nodülleri ile seyreden multisistemik bir has-
talıktır. Pickwick sendromu ise; obezite, gündüz uyku hâli, hiperkapnik solunum yetmezliği ve sağ
kalp yetmezliği ile karakterizedir. Bu çalışmada, 38 haftalık, morbid obez ve iki hastalığa da sahip
acil sezaryene alınan gebede anestezi yönetiminin sunulması amaçlanmıştır. Pickwick sendromuna
bağlı postoperatif solunum problemleri ile karşılaşabileceği ve sırtındaki nörofibrom nedeni ile en-
tübasyon sırasında problem yaşanabileceği düşünülerek hastaya spinal anestezi planlanmıştır. Hasta
preoperatif hipertansif olmasına rağmen, hemodinamisi intraoperatif ve postoperatif stabil seyret-
miştir. Fayda ve zararları göz önüne alındığında, Pickwick sendromu ve bilinen bir santral sinir sis-
temi tutulumu olmayan NF1 tanısına sahip gebelerde, rejyonel anestezinin daha güvenilir bir
yöntem olduğu kanısındayız.

AAnnaahh  ttaarr  KKee  llii  mmee  lleerr:: Nörofibromatozis 1; obezite hipoventilasyon sendromu; anestezi, 
obstetrik; sezaryen

AABBSS  TTRRAACCTT  Neurofibromatosis type 1 (NF1) is an autosomal dominant multisystemic disorder that
is characterised by multiple neurofibromata, café au lait spots, optic nerve gliomas and lisch nodu-
les. Pickwick syndrome is associated with obesity, daytime sleepiness, hypercapnic respiratory fail-
ure and right heart failure. In this article, it is intended to present the anaesthesia management of
a morbidly obese 38 weeks of gestation patient with both diseases for emergency caesarean section.
Considering the increased risk of both developing postoperative respiratory failure due to Pickwick
syndrome and difficult entubation associated with the neurofibroma at the dorsal side, spinal anaes-
thesia was planned. Although the patient was hypertensive in the preoperative period, intraoper-
ative and postoperative hemodynamic stability was maintained. Considering advantages and
disadvantages, we think that spinal anesthesia can be a safe technique in the patients with Pickwick
syndrome and NF1 in the absence of central nervous system involvement.

KKeeyy  WWoorrddss::  Neurofibromatosis 1; obesity hypoventilation syndrome; anesthesia, 
obstetrical; caesarean section
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malar, benign melanotik iris hamartomları (lisch
nodülleri) ile seyretmektedir. Nörofibromlar spinal
kanalda ve hava yollarında da oluşarak anestezi yö-
netimini güçleştirebilmektedir.2 Nörofibromatozis
Tip 2(NF2) ise bilateral vestibüler schwannoma ve
spinal kord tümörleri yoluyla santral sinir sistemi
(SSS)’ni etkilemektedir (W1-3). SSS’yi seyrek ola-
rak etkilemesi nedeni ile NF1’de rejyonel anestezi
uygulanabilirken, NF2’de genel anestezi daha sık
uygulanmaktadır.3 Bir obstrüktif uyku apne sen-
dromu olan Pickwick sendromu ise; kronik alveo-
ler hipoventilasyon, obezite, sağ kalp yetmezliği ile
karakterizedir.4 Eşlik eden komorbid hastalıklar ve
mortalite riski nedeni ile her iki grup hastalıkta
anestezi uygulaması özellik taşımaktadır. 

OLGU SUNUMU

Yirmi sekiz yaşında, 170 kilogram ağırlığında, ASA
II, 38 haftalık gebe olgu, kontraksiyonlar nedeni ile
acil sezaryen operasyonu için hastanemizin kadın
hastalıkları ve doğum servisi bölümünde konsülte
edildi. Öz geçmişinde 28 yıldır NF1 ve bir yıldır
Pickwick sendromu tanısı mevcuttu. Soy geçmi-
şinde herhangi bir özellik yoktu, herhangi bir ilaç
kullanım öyküsü mevcut değildi. Hemogram, biyo-
kimya ve kanama profili normaldi. Daha önceki ta-
kiplerinde olmamasına rağmen fizik muayene
esnasında kan basıncı yüksekliği (160/100 mmHg)
mevcuttu. İnspeksiyonda  üst dorsal torakal bölge-
sinde geniş bir nörofibromu ve multipl “café-au lait”
lekeleri mevcuttu (Resim 1). Baş fleksiyonu ve ağız
açıklığı normal, ancak ekstansiyonu kısıtlı olan has-
tanın Mallampati skoru 3 olarak değerlendirildi.
Olgu, gebelik öncesinde kitlenin eksizyonu için
plastik cerrahiye başvurmuş, ancak kitlenin damar-
lara çok yakın yerleşimli olduğu, işlem sırasında ka-
nayabileceği ve postoperatif yeniden tekrarlama
olasılığı olduğu belirtilerek operasyon önerilmemiş.
Nörofibromun olası SSS tutulumu nedeni ile beş yıl
önce çekilen kraniyal bilgisayarlı tomografi
(BT)’sinde SSS tutulumu olmayan olgu daha sonraki
kontrollerini yaptırmamış. Olgu preoperatif nöro-
loji konsültan hekimi tarafından değerlendirildi-
ğinde herhangi bir nörolojik defisiti saptanmadı.
Pickwick sendromuna bağlı postoperatif solunum
problemleri ile karşılaşabileceği ve sırtındaki nöro-

fibrom nedeni ile entübasyon sırasında problem ya-
şanabileceği düşünülen olguya spinal anestezi uy-
gulanması planlandı ve bilgilendirilmiş onamı
alındı. Operasyon salonunda, sol el sırtından 16
Gauge kanül ile damar yolu açılarak intravenöz yol-
dan 10 mL/kg dengeli kristaloid solüsyonu verildi.
Kalp atım hızı (KAH), noninvaziv arteriyel kan ba-
sıncı ve periferik oksijen satürasyonu (SpO2) moni-
törize edildi. Olguya oturur pozisyon verilip, gerekli
arıtım ve örtümden sonra L4-L5 intervertebral ara-
lığından, 27 Gauge 120 mm Quincke spinal iğne
(Egemen Ltd. Şti, İzmir) ile spinal anestezi uygu-
landı. Lokal anestezik olarak 12,5 mg %0,5 hiper-
barik bupivakain kullanıldı. Olgu sol yan supin
pozisyona alınarak, yüz maskesi ile 4 L/dk’den ok-
sijen verildi. İntratekal enjeksiyondan yaklaşık 10
dakika sonra sensöriyel blok seviyesi pinprick testi
ile T6-7, motor blok ise Bromage skalasına göre 2
olarak saptanarak operasyona başlandı. Cilt insiz-
yonundan 4 dakika sonra 4360 g ağırlığında erkek
bebek doğurtuldu. Bebeğin 1. dakika Apgar skoru
9, 5. dakika Apgar skoru 10 idi. Preoperatif muaye-
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RESİM 1: Nörofibromatozisli hastanın arkadan görünüşü.



nesi sırasında hipertansif olduğu (160/100 mmHg)
saptanan olgunun hemodinamisi intraoperatif dö-
nemde stabil seyretti. Postoperatif dönemde her-
hangi bir komplikasyonu olmayan anne ve bebek
üçüncü günde şifa ile taburcu edildi.

TARTIŞMA

Nörofibromatozis, klinik özelliklerine ve molekü-
ler biyolojik çalışmalar sonucunda belirlenen kro-
mozom defektine göre NF1 ve NF2 olmak üzere
başlıca iki başlık altında toplanmaktadır. NF1, 17.
kromozomda NF1 genindeki; NF2, 22. kromozo-
mun NF2 genindeki bir defekt sonucunda geliş-
mektedir. NF1 3000 doğumda bir görülürken, NF2
sıklığının yaklaşık 50 000 doğumda bir olduğu tah-
min edilmektedir.1 NF1’in erişkinlerde görülme
sıklığı %100’e yakındır.5 NF1’de deride karakteris-
tik olarak “café au lait” makülleri, lisch nodülü
(iriste melanositik hamartom), efelitler ve nörofib-
romlar görülür.5 Nörofibromlar hastalığın karakte-
ristik özelliğidir ileri derecede invaziv olup kas,
kemik ve viserayı da tutabilirler.

Nörofibromatozisli gebe hastalarda tercih edil-
mesi gereken anestezi tekniği konusunda net bir fikir
birliği bulunmamaktadır. NF1’li hastalarda anestezi
tekniğinin seçiminde dikkatli sistemik değerlen-
dirme yapılması gerekmektedir. Hava yolu yöneti-
mini etkileyen faktörler, solunumsal, kardiyovas-
küler ve SSS sorunları, vertebral anomaliler genel ve
rejyonal anestezi arasında seçimi zorlaştırmaktadır.6

Yaklaşık %5 NF1 tanılı hastada ağız-içi manifestas-
yonları bulunmaktadır. Baden ve ark., orofarinks ve
larinksteki bu lezyonların anestezi açısından özel-
likle laringoskopide ve trakeal intübasyonda zorluk-
lara neden olabileceğini belirtmişlerdir.7 Ayrıca,
multipl servikal nörofibromu olan hastalarda larin-
goskopi ve trakeal intübasyon sırasında servikal ver-
tebraların dislokasyonuna neden olunabileceği için
preoperatif servikal radyografik incelemenin yapıl-
ması gerekliliği vurgulanmıştır.8

NF1, akciğer parankimi ve göğüs kafesini de
tutabilir. Torasik belirtileri; nörofibromlar, inters-
tisiyel akciğer hastalığı, kostal deformasyonlar ve
kifoskolyoz olarak sıralanabilir. Kardiyovasküler
sistem tutulumlarında ise hipertansiyon ile kar-

şılaşılmaktadır. NF1’li vakaların %0,1-5,7’sinde fe-
okromasitoma görülmektedir. Aort koarktasyonu,
kardiyomiyopati, renovasküler hastalıklar da bu ol-
gularda görülebilmektedir.9 Anestezi indüksiyonu
ve ekstübasyonu aşamaları hipertansif kriz açısın-
dan en tehlikeli periyodlar olduğu hatırda bulun-
durulmalı ve anestezi uygulaması sırasında
kardiyovasküler stabiliteyi devam ettirmek
amaçlanmalıdır.

Optik gliomlar (%10-15) en sık görülen SSS
komplikasyonudur. Ayrıca olgularda makrosefali,
vücut yapısının kısa olması, kifoz, skolyoz
(%11,7) gibi iskelet anomalileri varlığının yanı
sıra spinal kordda ve sinir köklerinde nörofib-
romlar, hidrosefali, tibia veya fibula gibi uzun ke-
miklerde psödoartroz (%1,9) ile karşılaşılmak-
tadır.9 Tüm bu sorunlar spinal anestezi için rölatif
kontrendikasyonlardır.5,9 İskelet anomalileri hem
genel anesteziyi hem de rejyonel anesteziyi güçleş-
tirebilmektedir. SSS’de tümör olan hastalarda epi-
lepsi, öğrenme güçlüğü ve tanısı konmamış başka
SSS tümörlerinin insidansı artmıştır. SSS’den köken
alan tümörler santral hipoventilasyon sendromuna
neden olabilir. Bu hastaların postoperatif mekanik
ventilasyondan ayrılmasında güçlüklerle karşılaşı-
labilir.10 NF1 hastalığına sahip gebelerde sıklıkla
dermal nörofibromların büyüklük ve sayısında
artış görülmektedir. Bizim olgumuzun gebelik sü-
recinde ortaya çıkan veya ilerleyen herhangi bir
nörolojik semptomu olmamıştı. Bu nedenle ileri
görüntüleme tekniklerinden uzak kalındığını dü-
şünmekteyiz.

NF1 tanılı hastalarda hastalığın progresyonu
sonucu gebelikte hipertansiyon, preeklampsi, ek-
lampsi, HELLP sendromu, fetal distres ve acil se-
zaryen insidansı artmaktadır. Gebelik sırasında
progesteron ve sinir büyüme faktör seviyesi yük-
seldiği için derideki nörofibromların sayısında ve
büyüklüğünde artış görülmektedir.11

NF1’li hastalarda süksinilkolin ve nondepola-
rizan nöromusküler ajanlara karşı nedeni bilinme-
yen değişken duyarlılık söz konusudur.6 Bu risk her
ne kadar minimal olarak belirtilmiş ise de anestezi
uygulaması sırasında rutin nöromusküler monitö-
rizasyon önerilmektedir.
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Rejyonel anestezi nörofibromatozisli hasta-
larda vertebral anomaliler nedeni ile güç olabilir.
Nörofibromatozisli hastaların %5-10’unda SSS tu-
tulumu olduğu düşünüldüğünde nöroaksiyal
anestezinin uygulanması özellik göstermektedir.
Şahin ve Aypar, SSS tutulumu dışlanan bir erkek
hastada başarılı spinal anestezi deneyimlerini bil-
dirmişlerdir.12 Esler ve ark. ise daha önceden tanı
konmamış NF1 hastasına acil olarak doğum analje-
zisi amacıyla epidural kateter uyguladıklarını,
ancak kateterizasyon sırasında zorlukla karşılaştık-
larını belirtmişlerdir.13 İşlem sırasında dural ponk-
siyon yapılan hastada epidural hematom
gelişmiştir. NF1’li hastalarda nöroaksiyal anestezi
endikasyonu için fikir birliği SSS tümörünün ol-
mamasıdır.14

Bizim olgumuzda da üst dorsal torakal böl-
gesinde dev nörofibromu, Mallampati sınıflama-
sının Sınıf 3’e uyması, ayrıca morbid obez olması
nedeni ile entübasyon güçlüğü yaşayabileceğimiz
düşünüldü. Hastanın acil olması nedeni ile hasta-
nemizde olmasına rağmen manyetik rezonans vb.
bir görüntüleme yöntemi yapılamadı. Ancak nö-
roloji konsültasyonu sonucu SSS tutulumuna ait
nörolojik bir bulgu olmadığı doğrulandı. Ek ola-
rak Pickwick sendromu varlığı sonucu postope-
ratif uyku apnelerinin olabileceği ihtimali bizi
olguya öncelikli olarak olgumuza spinal anestezi
uygulamaya yönlendirdi. Hasta morbid obez ol-
duğu için 120 mm, 27 Gauge Quincke spinal iğne
(Egemen Ltd. Şti, İzmir) kullanıldı.

Obezite hipoventilasyon sendromu (OHS),
diğer adıyla Pickwick sendromu, morbid obez kişi-
lerde görülen ve bunun dışında hiçbir nedenle
açıklanamayan kronik alveoler hipoventilasyon,
hipersomnolans, uykuda ve gündüz hipoksemi, hi-
perkapni ve sıklıkla sağ kalp yetmezliği veya kor
pulmonale gelişimi ile karakterize bir durumdur.4

Bu hastaların %90’ına obstrüktif uyku apne send-
romu eşlik etmektedir.15 Bu hastalarda akut veya
kronik solunum yetmezliğinin geliştiği ve yoğun
bakım ihtiyacının olduğu dönemler görülebilir; ta-
burculuk sonrası mortalite riskinin arttığı gösteril-
miştir. Hastalarda hava yolu yönetiminde ve venöz
damar yolu açmada güçlükle karşılaşılabilir. Preo-
peratif değerlendirmede 12 derivasyonlu elektro-
kardiyografi ve PA akciğer grafisi, kalp yetmezliği,
pulmoner hipertansiyon ve aritmileri değerlendir-
mek açısından önemlidir. Preoperatif alınan arteri-
yel kan gazındaki düşük oksijen satürasyonu,
artmış PaCO2 ve bikarbonat seviyeleri OHS’li yük-
sek riskli hastaları tanımlamakta kullanılabilir.15

Biz hastanın acil olması nedeni ile arteriyel kan ga-
zını değerlendiremedik.

Sonuç olarak, NF1 ve Pickwick sendromu bir-
çok sistemi tutabilen, pek çok komplikasyona neden
olabilen komplike durumlardır. Hastaların preope-
ratif anestezi muayenesinde dikkatli bir sistemik de-
ğerlendirme yapılması en önemli konudur. Bu
patolojilere sahip gebelerde epidural anestezi gibi
rejyonel anestezi yöntemlerinin güvenle kullanıla-
bileceği, aciliyet durumunda ise spinal anestezinin
de tercih edilebileceği kanaatindeyiz.
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