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Pickwick Syndrome: Case Report

OZET Noérofibromatozis Tip 1 (NF1) otozomal dominant gecis gosteren, tiim viicutta yaygin noro-
fibromlar, “café au lait” lekeleri, optik gliomalar, lisch nodiilleri ile seyreden multisistemik bir has-
taliktir. Pickwick sendromu ise; obezite, giindiiz uyku héli, hiperkapnik solunum yetmezIligi ve sag
kalp yetmezligi ile karakterizedir. Bu ¢aligmada, 38 haftalik, morbid obez ve iki hastaliga da sahip
acil sezaryene alinan gebede anestezi yonetiminin sunulmas: amaglanmstir. Pickwick sendromuna
bagl postoperatif solunum problemleri ile karsilasabilecegi ve sirtindaki nérofibrom nedeni ile en-
tlibasyon sirasinda problem yasanabilecegi diistiniilerek hastaya spinal anestezi planlanmistir. Hasta
preoperatif hipertansif olmasina ragmen, hemodinamisi intraoperatif ve postoperatif stabil seyret-
migtir. Fayda ve zararlar1 goz 6niine alindiginda, Pickwick sendromu ve bilinen bir santral sinir sis-
temi tutulumu olmayan NF1 tanisina sahip gebelerde, rejyonel anestezinin daha giivenilir bir
yontem oldugu kanisindayiz.

Anahtar Kelimeler: Norofibromatozis 1; obezite hipoventilasyon sendromu; anestezi,
obstetrik; sezaryen

ABSTRACT 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.

Key Words: Neurofibromatosis 1; obesity hypoventilation syndrome; anesthesia,
obstetrical; caesarean section
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orofibromatozis tip 1 (NF1); 17. kromozomda NFI genindeki bir
defekt sonucunda gelisen, otozomal dominant gecis gosteren, mul-
tisistemik bir hastaliktir. NF1, Von Recklinghausen ya da periferal
norofibromatozis olarak da bilinmekte ve toplumda 3.000-3.500 kiside bir
olarak goriilmektedir.! Tiim viicutta yaygin nérofibromlar, “café au lait” le-
keleri denilen kahverengi deri lekeleri, periferik sinir nodiilleri, optik glio-
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malar, benign melanotik iris hamartomlar: (lisch
nodiilleri) ile seyretmektedir. Norofibromlar spinal
kanalda ve hava yollarinda da olusarak anestezi y6-
netimini giiclestirebilmektedir.? Nérofibromatozis
Tip 2(NF2) ise bilateral vestibiiler schwannoma ve
spinal kord tiimorleri 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 sik
uygulanmaktadir.? Bir obstriiktif uyku apne sen-
dromu olan Pickwick sendromu ise; kronik alveo-
ler hipoventilasyon, obezite, sag kalp yetmezligi ile
karakterizedir.* Eslik eden komorbid hastaliklar ve
mortalite riski nedeni ile her iki grup hastalikta
anestezi uygulamasi 6zellik tagimaktadir.

OLGU SUNUMU

Yirmi sekiz yaginda, 170 kilogram agirhiginda, ASA
I1, 38 haftalik gebe olgu, kontraksiyonlar nedeni ile
acil sezaryen operasyonu icin hastanemizin kadin
hastaliklar1 ve dogum servisi boliimiinde konsiilte
edildi. Oz ge¢misinde 28 yildir NF1 ve bir yildir
Pickwick sendromu tanis1 mevcuttu. Soy ge¢cmi-
sinde herhangi bir 6zellik yoktu, herhangi bir ilag
kullanim dykiisii mevcut degildi. Hemogram, biyo-
kimya ve kanama profili normaldi. Daha 6nceki ta-
kiplerinde olmamasina ragmen fizik muayene
esnasinda kan basina yiiksekligi (160/100 mmHg)
mevcuttu. Inspeksiyonda iist dorsal torakal bolge-
sinde genis bir nérofibromu ve multipl “café-au lait”
lekeleri mevcuttu (Resim 1). Bas fleksiyonu ve agiz
aciklig1 normal, ancak ekstansiyonu kisith olan has-
tanin Mallampati skoru 3 olarak degerlendirildi.
Olgu, gebelik oncesinde kitlenin eksizyonu igin
plastik cerrahiye bagvurmus, ancak kitlenin damar-
lara ¢ok yakin yerlesimli oldugu, islem sirasinda ka-
nayabilecegi ve postoperatif yeniden tekrarlama
olasilig1 oldugu belirtilerek operasyon 6nerilmemis.
Norofibromun olasi SSS tutulumu nedeni ile bes y1l
once ¢ekilen kraniyal bilgisayarli tomografi
(BT)’sinde SSS tutulumu olmayan olgu daha sonraki
kontrollerini yaptirmamis. Olgu preoperatif néro-
loji konstiltan hekimi tarafindan degerlendirildi-
ginde herhangi bir norolojik defisiti saptanmad.
Pickwick sendromuna bagh postoperatif solunum
problemleri ile karsilasabilecegi ve sirtindaki ndro-

RESIM 1: Nérofibromatozisli hastanin arkadan gériintisti.

fibrom nedeni ile entiibasyon sirasinda problem ya-
sanabilecegi diisiiniilen olguya spinal anestezi uy-
gulanmas: planland1 ve bilgilendirilmis onami
alindi. Operasyon salonunda, sol el sirtindan 16
Gauge kantil ile damar yolu agilarak intravendz yol-
dan 10 mL/kg dengeli kristaloid soliisyonu verildi.
Kalp atim hizi (KAH), noninvaziv arteriyel kan ba-
sinc ve periferik oksijen satiirasyonu (SpO,) moni-
torize edildi. Olguya oturur pozisyon verilip, gerekli
aritim ve ortiimden sonra L4-L5 intervertebral ara-
ligindan, 27 Gauge 120 mm Quincke spinal igne
(Egemen Ltd. Sti, Izmir) ile spinal anestezi uygu-
land1. Lokal anestezik olarak 12,5 mg %0,5 hiper-
barik bupivakain kullanildi. Olgu sol yan supin
pozisyona alinarak, yiiz maskesi ile 4 L/dk’den ok-
sijen verildi. Intratekal enjeksiyondan yaklagik 10
dakika sonra sensoriyel blok seviyesi pinprick testi
ile T6-7, motor blok ise Bromage skalasina gore 2
olarak saptanarak operasyona baslandi. Cilt insiz-
yonundan 4 dakika sonra 4360 g agirhiginda erkek
bebek dogurtuldu. Bebegin 1. dakika Apgar skoru
9, 5. dakika Apgar skoru 10 idi. Preoperatif muaye-
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nesi sirasinda hipertansif oldugu (160/100 mmHg)
saptanan olgunun hemodinamisi intraoperatif d6-
nemde stabil seyretti. Postoperatif donemde her-
hangi bir komplikasyonu olmayan anne ve bebek
tiglincii glinde sifa ile taburcu edildi.

I TARTISMA

Norofibromatozis, klinik 6zelliklerine ve molekii-
ler biyolojik caligmalar sonucunda belirlenen kro-
mozom defektine gére NF1 ve NF2 olmak iizere
baslica iki baghik altinda toplanmaktadir. NF1, 17.
kromozomda NFI genindeki; NF2, 22. kromozo-
mun NF2 genindeki bir defekt sonucunda gelis-
mektedir. NF1 3000 dogumda bir goriiliirken, NF2
sikliginin yaklasik 50 000 dogumda bir oldugu tah-
min edilmektedir.! NF1’in erigkinlerde gorillme
sikl1g1 %100’e yakindir.> NF1’de deride karakteris-
tik olarak “café au lait” makiilleri, lisch nodiili
(iriste melanositik hamartom), efelitler ve n6rofib-
romlar goriiliir.> Norofibromlar hastaligin karakte-
ristik 6zelligidir ileri derecede invaziv olup kas,
kemik ve viserayi da tutabilirler.

Norofibromatozisli gebe hastalarda tercih edil-
mesi gereken anestezi teknigi konusunda net bir fikir
birligi bulunmamaktadir. NF1’li hastalarda anestezi
tekniginin se¢iminde dikkatli sistemik degerlen-
dirme yapilmasi gerekmektedir. Hava yolu yoneti-
mini etkileyen faktorler, solunumsal, kardiyovas-
kiiler ve SSS sorunlari, vertebral anomaliler genel ve
rejyonal anestezi arasinda se¢imi zorlagtirmaktadir.®
Yaklagik %5 NF1 tanih hastada ag1z-i¢i manifestas-
yonlar1 bulunmaktadir. Baden ve ark., orofarinks ve
larinksteki bu lezyonlarin anestezi agisindan 6zel-
likle laringoskopide ve trakeal intiibasyonda zorluk-
lara neden olabilecegini belirtmislerdir.” Ayrica,
multipl servikal n6érofibromu olan hastalarda larin-
goskopi ve trakeal intiibasyon sirasinda servikal ver-
tebralarin dislokasyonuna neden olunabilecegi icin
preoperatif servikal radyografik incelemenin yapil-
mas: gerekliligi vurgulanmigtir.®

NF1, akciger parankimi ve gogiis kafesini de
tutabilir. Torasik belirtileri; nérofibromlar, inters-
tisiyel akciger hastaligi, kostal deformasyonlar ve
kifoskolyoz olarak siralanabilir. Kardiyovaskiiler
sistem tutulumlarinda ise hipertansiyon ile kar-

silagilmaktadir. NF1’li vakalarin %0,1-5,7’sinde fe-
okromasitoma goriilmektedir. Aort koarktasyonu,
kardiyomiyopati, renovaskiiler hastaliklar da bu ol-
gularda goriilebilmektedir.® Anestezi indiiksiyonu
ve ekstiibasyonu asamalar: hipertansif kriz agisin-
dan en tehlikeli periyodlar oldugu hatirda bulun-

durulmali ve anestezi uygulamasi sirasinda
kardiyovaskiiler stabiliteyi devam ettirmek
amaglanmalidir.

Optik gliomlar (%10-15) en sik goriilen SSS
komplikasyonudur. Ayrica olgularda makrosefali,
viicut yapisinin kisa olmasi, kifoz, skolyoz
(%11,7) gibi iskelet anomalileri varliginin yani
sira spinal kordda ve sinir koklerinde norofib-
romlar, hidrosefali, tibia veya fibula gibi uzun ke-
miklerde psodoartroz (%1,9) ile karsilagilmak-
tadir.” Tim bu sorunlar spinal anestezi i¢in rolatif
kontrendikasyonlardir.>® Iskelet anomalileri hem
genel anesteziyi hem de rejyonel anesteziyi giicles-
tirebilmektedir. SSS’de tiimor olan hastalarda epi-
lepsi, 6grenme giicliigii ve tanis1 konmamig bagka
SSS tiimorlerinin insidans: artmigtir. SSS’den koken
alan tiimorler santral hipoventilasyon sendromuna
neden olabilir. Bu hastalarin postoperatif mekanik
ventilasyondan ayrilmasinda giigliiklerle karsilasi-
labilir.’® NF1 hastaligina sahip gebelerde siklikla
dermal norofibromlarin biyiiklik ve sayisinda
artig goriilmektedir. Bizim olgumuzun gebelik sii-
recinde ortaya ¢ikan veya ilerleyen herhangi bir
norolojik semptomu olmamigti. Bu nedenle ileri
goriintiileme tekniklerinden uzak kalindigini dii-
stinmekteyiz.

NF1 tanili hastalarda hastaligin progresyonu
sonucu gebelikte hipertansiyon, preeklampsi, ek-
lampsi, HELLP sendromu, fetal distres ve acil se-
zaryen insidansi artmaktadir. Gebelik sirasinda
progesteron ve sinir bitytime faktor seviyesi yiik-
seldigi icin derideki norofibromlarin sayisinda ve
buytikliginde artig goriilmektedir.!!

NF1’li hastalarda siiksinilkolin ve nondepola-
rizan néromuskiiler ajanlara kars1 nedeni bilinme-
yen degisken duyarhilik s6z konusudur.® Bu risk her
ne kadar minimal olarak belirtilmis ise de anestezi
uygulamasi sirasinda rutin ndromuskiiler monito-
rizasyon Onerilmektedir.

Turkiye Klinikleri ] Case Rep 2016;24(1)

7



Pestilci ve ark.

Anesteziyoloji ve Reanimasyon

Rejyonel anestezi nérofibromatozisli hasta-
larda vertebral anomaliler nedeni ile gii¢ olabilir.
Norofibromatozisli hastalarin %5-10"unda SSS tu-
tulumu oldugu disiniildiginde noroaksiyal
anestezinin uygulanmas: 6zellik gostermektedir.
Sahin ve Aypar, SSS tutulumu diglanan bir erkek
hastada basarili spinal anestezi deneyimlerini bil-
dirmiglerdir.!? Esler ve ark. ise daha 6nceden tam
konmamig NF1 hastasina acil olarak dogum analje-
zisi amaciyla epidural kateter uyguladiklarini,
ancak kateterizasyon sirasinda zorlukla kargilagtik-
larin1 belirtmislerdir."® islem sirasinda dural ponk-
hastada
gelismistir. NF1'li hastalarda noroaksiyal anestezi

siyon yapilan epidural hematom
endikasyonu i¢in fikir birligi SSS tiimoriiniin ol-

mamasidir.'#

Bizim olgumuzda da iist dorsal torakal bol-
gesinde dev nérofibromu, Mallampati siniflama-
sinin Sinif 3’e uymasi, ayrica morbid obez olmasi
nedeni ile entiibasyon giicliigii yasayabilecegimiz
distinildt. Hastanin acil olmasi nedeni ile hasta-
nemizde olmasina ragmen manyetik rezonans vb.
bir goriintiilleme yontemi yapilamadi. Ancak no-
roloji konsiiltasyonu sonucu SSS tutulumuna ait
norolojik bir bulgu olmadig1 dogrulandi. Ek ola-
rak Pickwick sendromu varli1 sonucu postope-
ratif uyku apnelerinin olabilecegi ihtimali bizi
olguya oncelikli olarak olgumuza spinal anestezi
uygulamaya y6nlendirdi. Hasta morbid obez ol-
dugu icin 120 mm, 27 Gauge Quincke spinal igne
(Egemen Ltd. Sti, Izmir) kullanildi.

Obezite hipoventilasyon sendromu (OHS),
diger adiyla Pickwick sendromu, morbid obez kisi-
lerde goriilen ve bunun disinda hicbir nedenle
aciklanamayan kronik alveoler hipoventilasyon,
hipersomnolans, uykuda ve glindiiz hipoksemi, hi-
perkapni ve siklikla sag kalp yetmezligi veya kor
pulmonale gelisimi ile karakterize bir durumdur.*
Bu hastalarin %90'1na obstriiktif uyku apne send-
romu eglik etmektedir.”® Bu hastalarda akut veya
kronik solunum yetmezliginin gelistigi ve yogun
bakim ihtiyacinin oldugu donemler goriilebilir; ta-
burculuk sonrasi mortalite riskinin arttig1 gosteril-
mistir. Hastalarda hava yolu yonetiminde ve vendz
damar yolu agmada giigliikle karsilagilabilir. Preo-
peratif degerlendirmede 12 derivasyonlu elektro-
kardiyografi ve PA akciger grafisi, kalp yetmezligi,
pulmoner hipertansiyon ve aritmileri degerlendir-
mek agisindan 6nemlidir. Preoperatif alinan arteri-
yel kan gazindaki diisiik oksijen satiirasyonu,
artmis PaCO, ve bikarbonat seviyeleri OHS'li yiik-
sek riskli hastalar1 tanimlamakta kullanilabilir.'®
Biz hastanin acil olmasi nedeni ile arteriyel kan ga-
zin1 degerlendiremedik.

Sonug olarak, NF1 ve Pickwick sendromu bir-
cok sistemi tutabilen, pek ¢cok komplikasyona neden
olabilen komplike durumlardir. Hastalarin preope-
ratif anestezi muayenesinde dikkatli bir sistemik de-
gerlendirme yapilmas: en 6nemli konudur. Bu
patolojilere sahip gebelerde epidural anestezi gibi
rejyonel anestezi yontemlerinin giivenle kullanila-
bilecegi, aciliyet durumunda ise spinal anestezinin
de tercih edilebilecegi kanaatindeyiz.
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