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Norofibromatozisli Gebe Olguda
Acil Sartlarda Anestezi Yaklagimi

Anesthetic Approach Under Emergency
Conditions in Pregnant Patients with
Neurofibromatosis: Case Report

OZET Norofibromatozis (NF), otozomal dominant gegis gosteren genetik, multisistemik bir hasta-
Liktir. Norofibromatozis tip 1 (NF1) ve norofibromatozis tip 2 (NF2) olmak tizere iki alt grubu bu-
lunur. Norofibromlar birden fazla sistemi etkileyerek anestezi uygulamasini gii¢lestirebilir. NF1,
tim viicutta yaygin norofibromlar, “café au lait” lekeleri denilen kahverengi deri lekeleri, optik
gliomalar, benign melanotik iris hamartomlar: (Lisch nodiilleri) ile seyreder. Mediastinal, servikal
ve parafaringeal alandaki norofibromlar trakeal veya bronsiyal basi nedeni ile hava yolu obstriiksi-
yonuna ve genel anestezi sirasinda solunum yolu saglanmasinda zorluklara neden olabilir. Gebelik
NF iligkisi konusunda tartigmalar mevcuttur. Bu olgu sunumu ile, norofibromatozisli (NF1) gebe
hastada acil sartlarda preoperatif donemde olusabilecek zorluklarin 6nlenmesi ve introperatif yak-
lagimin sunulmasi amaglanmigtir.

Anahtar Kelimeler: Norofibromatozis 1; gebe kadinlar; anestezi, spinal

ABSTRACT 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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orofibromatozis (NF), otozomal dominant gegis gosteren genetik,
multisistemik bir hastalik olup, iki ayr1 formu tanimlanmgtir. Bun-
lar Von Recklinghausen hastalig1 olarak da bilinen nérofibromato-
zis tip 1 (NF1) ve daha nadir goriilen norofibromatozis tip 2 (NF2)'dir. NF1,
tim viicutta yaygin norofibromlar, “café au lait” lekeleri denilen kahve-
rengi deri lekeleri, optik gliomalar, benign melanotik iris hamartomlar:
(Lisch nodiilleri) ile seyreden ve pek ¢ok sistemin etkilendigi formdur. Has-
taligin en 6nemli karakteristik bulgusu olan norofibromlar birden fazla sis-
temi etkileyerek anestezi uygulamalarin giiglestirebilir. Ornegin, nérofib-

105



Gigdem UNAL KANTEKIN ve ark.

NOROFIBROMATOZISLI GEBE OLGUDA ACIL SARTLARDA ANESTEZI YAKLASIMI

romlar iist hava yollarini tikayabilir ve rejyonal
anestezi sirasinda spinal igne deligini kapatabilir.
Giincel obstetrik literatiirler NF-1’li kadinlarda ge-
belikle ilgili komplikasyonlarin arttigini goster-
mektedir. Bu olgu ile, ilerlemeyen eylem ve fetal
distres tanisiyla acil sartlarda sezaryen yapilan yay-
gin norofibromlar: olan bir gebedeki anestezik yak-
lagim sunulmustur.

OLGU SUNUMU

Tim viicudunda yaygin norofibromlar ve ¢ok sa-
yida degisik boyutlarda “café au lait” lekeleri bulu-
nan 46 yasinda gravida 10 olan hasta, ilerlemeyen
eylem ve fetal distres nedeniyle hasta onam formu
alinarak acil sartlarda operasyona alindi. Hasta, ya-
pilan sorgulama ve preoperatif degerlendirmede
herhangi bir hastalig1 olmadigin ve higbir ilag kul-
lanmadigini belirtmisti. Daha 6nce gecirilmis ope-
rasyon veya anestezi Oykiisi yoktu. Hastanin
obstetrik oykistinde diger dokuz dogumun evde
nildi. Preoperatif donemde yapilan fizik muaye-
nesinde viicudunda yaygin norofibromlar ve “café
au lait” lekeleri oldugu belirlendi (Resim 1, 2). N6-
rofibromlarin yaklasik 10 yil 6nce ortaya ¢iktigini
sOyleyen hasta, bu siirecte hi¢ doktora bagvurma-
digim1 belirtmisti. Hastada skolyoz mevcuttu ve
mallampati IIT olarak degerlendirildi. Acil sartlarda
bakilan biyokimyasal testlerde ALT 103 U/L, GGT
52 U/L AST 87 U/L olmas1 disinda herhangi bir bi-
yokimyasal anormalligi mevcut degildi. Hb degeri;
11 g/dL, PLT degeri ise; 230000/mm? idi. Elektro-
kardiyografisinde nadir ventrikiiler ekstrasistolleri
mevcuttu.

Hastaya ameliyathaneye geldiginde 6nce rutin
monitorizasyonlar (EKG, oksijen satiirasyon takibi,
noninvaziv arter basinci) uygulandi. Arteriyel ba-
sing degeri 140/95 mmHg, kalp hiz1 88/dk idi. El
sirt1 venlerinden birine 18 G kaniille damar yolu
acilip, ilk saatte 680 mlL/saat, diger saatlerde 280
ml/saat seklinde izotonik sodyum kloriir infiizyo-
nuna baslandi. Yiiz maskesi ile 3 L/dk’dan oksijen
verildi. Ardindan oturur pozisyonda gerekli steril
sartlar saglandiktan sonra L3-4 spinal araliindan
27 gauge spinal igne ile 1,8 cc %0,5lik hiperbarik
bupivakain verilerek spinal anestezi uygulandi. Bes
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RESIM 1 ve 2: Hastanin viicudunda yaygin nérofibromlar ve “café au lait”
lekeleri.
(Renkli hali icin Bkz. http://anestezi.turkiyeklinikleri.com/)

dakika sonra sensoriyal blok seviyesi “pinprick”
testi ile T4-5 motor blok ise Bromage skalasina gore
3 olarak tespit edildi. Cilt insizyonundan 2 dakika
sonra, uterus insizyonundan 25 saniye sonra bebek
¢ikartildi. Kirk bes dakika siiren operasyonun so-
nunda hasta sorunsuz derlenme odasindaki takibi-
Hastada
operasyon siiresince hemodinamik agidan bir prob-

nin ardindan servisine gonderildi.

lem tespit edilmedi. Sistolik arteriyel basing ve di-
yastolik arteriyel basing degerleri 120/70 mmHg-
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140/90 mmHg arasinda, nabiz degeri ise 95/dk-
105/dk civarinda seyretti. Postoperatif donemde de
norolojik ve anestezik agidan herhangi bir kompli-
kasyon gozlenmedi. Hastanin peroperatif olarak
hemodinamik agidan anormal seyreden bir degeri
olmad: ve hipertansif atak gozlenmedi. Postopera-
tif 115. dakikada blok geri dondii.

I TARTISMA

NF, otozomal dominant gegisli en sik goriilen fa-
komatozdur. NF'nin iki tipi tanimlanmistir [N6ro-
fibromatozis Tip 1 (NF1) ve norofibromatozis Tip 2
(NF2)]. NF1, NF2’den daha sik goriiliir. NF1'de cilt,
g0z, beyin, kemik tutulumlariyla birlikte abdomi-
nal bolgede benign ve malign neoplaziler goriilebi-
lir.! NF-1 otozomal dominant gecen formu olup
%100’e yakin oranda erigkinlerde goriiliir.** Noro-
fibromlar hastaligin major 6zelliklerindendir ve
ileri derecede invaziv olup kas, kemik ve visseray1
da tutabilirler.* Giincel obstetrik literatiirler NF-
I’li kadinlarda gebelikle ilgili komplikasyonlarin
arttigini gostermektedir. Yiiz bes kadinin 64
(%60)’iinde gebelik siiresince yeni noréfibromalar
olustugu, 55 (%52)’'inde var olan nérofibromalarin
biiyiidiigl rapor edilmistir. On dokuz kadinda no-
rofibromalarin boyutunda degisiklik olmamais ve
gebelik siiresince yeni norofibromalar olusmamais-
tir.> NF, multisistemik bir hastaliktir ve bu grup
hastalarda anestezi uygulamas: dikkat gerektirir.
Anestezi yonetiminde mevcut sistemik anomali-
lerden dolay: giigliiklerle karsilasilabilir ve hasta-
nin anesteziye verecegi hemodinamik yanitlarda da
farkliliklar olabilir. NF1 hava yollarini, akciger pa-
rankimini ve gogis kafesini tutabilir.® Torasik be-
lirtiler; norofibromlar, interstisyel akciger hastaligi,
kostal deformasyonlar ve kifoskolyoz olarak sirala-
nabilir. Frenik sinir koklerinin tutulumu nedeniyle
bilateral diyafragmatik paralizi gelisimi bildiril-
mistir.>® Bu nedenle hastalarda hem genel anestezi
hem de rejyonel anestezi sirasinda giigliiklerle kar-
silasilma olasilig1 artmakta olup, NF1 tanisi olan
hastalarda preoperatif dénemde respiratuar siste-
min ayrintil olarak degerlendirilmesi zorunludur.
Hastaligin kardiyovaskiiler tutulumunda ise hiper-
tansiyon 6n plandadir ve feokromositoma genel po-
pulasyona oranla nérofibromatoziste daha fazla
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goriilmektedir. Bu grup hastalarda 6zellikle indiik-
siyon ve ekstiibasyon asamalar1 hipertansif kriz aci-
sindan en tehlikeli periyotlar olarak distiniilmeli,
anestezi uygulamasi sirasinda kardiyovaskiiler sta-
bilitenin devamin saglamak ise en 6nemli amag ol-
malidir. Ayrica aort koarktasyonu, kardiyomiyo-
pati ve renovaskiiler hastaliklar da sik goriilmekte-
dir.” NF Tip 1’li hastalarda kifoz, skolyoz gibi iske-
let anomalileri varliginin yani sira spinal kordda ve
sinir koklerinde norofibromlar, hidrosefali ve ps6-
doartroz goriilebilir.”? Iskelet anomalileri hem
genel anestezi hem de rejyonel anestezi uygulama-
larinda 6nemli zorluklara yol agabilir. Karakteristik
bulgu olan nérofibromlar, orofarinks ve larinkste
de bulunarak hava yolu obstriiksiyonuna sebep ola-
bilir. Bu durumda hava yolu yonetiminde, larin-
goskopi ve entiibasyonda zorluk ¢ikmasi
muhtemeldir. Von Recklinghausen NF’li bir has-
tada dil tabanindaki nérofibromlar nedeniyle ciddi
iist hava yolu obstriiksiyonu gozlemlenmistir ve bu
hastada anestezi indiiksiyonun takiben acil kriko-
tiroidotomi gereksinimi dogmustur. Oksiiriik,
wheezing ve dispne semptomlar: olan hastalarda
hava yolunu tikayan nérofibromlarin varlig: akla
gelmelidir. Hastalarda goriilebilen mandibuler ano-
maliler ve makroglossi de hava yolu y6netimini
zorlastiran diger etkenlerdir.”*!® Norofibromato-
zisli hastalarda uygun anestezi yontemine karar ve-
rebilmek, dikkatli bir sistemik degerlendirmeyi
gerektirir. Bunun icin 6ncelikle hava yolu deger-
lendirilmesi yapilmali, ardindan solunumsal, kar-
diyovaskiiler ve santral sinir sistemi tutulumlari ile
vertebra anomalilerinin varli1 tespit edilmelidir.
Kraniyal veya spinal tutulum olabilecegi ve rejyo-
nel anestezinin asemptomatik hastalarda mevcut
norolojik durumu bozabilecegi diisiiniildiigiinde,
genel anestezi tercih edilecek yontem olarak gorii-
lebilir. Ancak bu durumda 6zellikle orofarinks ve
larinkste yerlesimli norofibromlardan dolay: giic
entiibasyon olasilig1 ve multisistemik tutulum ne-
deniyle hemodinamik agidan stabil bir anestezi sag-
lamanin zor olabilecegi akildan ¢ikarilmamalidir.
Spinal blok nérofibromatozisli hastalarda vertebra
anomalileri nedeniyle oldukca zordur. Dounas ve
ark., bilgisayarli tomografi taramalari ve klinik
arastirmalar1 sonucunda spinal kordda negatif no-
rofibrom varligini tespit ettikleri bir gebe hastada
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bagarili epidural anestezi uygulamiglardir.!’ Esler
ve ark. ise daha 6nceden tan1 konmamig bir NF1
hastasina acil olarak dogum agrisini gidermek ama-
ciyla uyguladiklar epidural analjezi sirasinda zor-
lukla kargilagtiklarini ve hastada epidural hematom
gelistigini bildirmiglerdir. !> Noroaksiyal anestezide
giivenlik, norofibromlarin igne agikligini kapata-
bilme riski ve kifoskolyoz nedeniyle sinirhidir ve
teknik olarak da uygulama ¢ok zordur.”® Santral
sinir sisteminde norofibromlarin olmadiginin ispat
edilmesinden sonra noroaksiyal anestezi endikas-
yonu koymanin dogru oldugu konusunda fikir bir-
ligi mevcuttur.™

Bizim olgumuzda, gebe nérofibromatozis has-
tasinda karsilasilma ihtimali yiiksek olan gii¢
entiibasyon olasilig1 diisiiniilerek hastamiza 6nce-
likle spinal blok uygulanmasi uygun goriilmiistiir.
Olgumuzun daha 6nceden yapilan muayenesinde
orofaringeal yapilarinda gozle goriilebilen yer-
lerde nérofibromlar bulunmamaktaydi ve TM me-
safesi ~ 6 c¢m, Mallampati siniflamas: ise Class
[I'ye uymaktaydi. Hastamizda preoperatif do-
nemde indirekt larinks muayenesi yapilamamist1
ve ayrica hastanemizde manyetik rezonans (MR)
cihazi da ¢aligmamaktaydi. Hastamiz peroperatif
olarak hemodinamik a¢idan oldukga stabil bir
donem gecirdi, hipertansif atag1 olmad: ve kardi-
yovaskiiler bulgular agisindan durumu stabildi. Bu

durum bizi hastanin feokromositoma ile iligkili
olabilecegi diistincesinden uzaklastirdi. NF’1i has-
talarinda bagar spinal blok uygulamalar: bildiril-
mis olmasina ragmen, spinal korda ndrofibrom-
larin var olabilecegi spinal blokta basarisizlik ola-
bilecegini de diisiindiirmelidir. Spinal blok NF’1i
hastalarda kifoskolyoz veya néréfibromlarin igne
girig alanina yakin olmasi nedeni ile asir1 zor ola-
bilir ve prosediiriin giivenligini sinirlayabilir.'?
Multisistemik bir hastalik olusu nedeniyle gebe
norofibromatozisli hastalarda tiim anestezi yon-
temleri dikkatli bir sekilde uygulanmalidir.Biz
hastanin durumunun aciliyeti ve teknik olanak-
sizliklar nedeni ile spinal kordu MR ile degerlen-
diremedik. Buna ragmen zor entiibasyon bulgu-
larina sahip, takipsiz, gebe NF hastasinda spinal
anesteziyi tercih ettik.

Sonug olarak; NF’li gebe bir hastada rejyonel
anestezi veya genel anestezi yontemleri arasinda
karar verirken hastanin gorecegi yarar goz ardi
edilmemeli, mevcut olanaklar gézden gecirilmeli
ve preoperatif donemde tam bir sistemik degerlen-
dirme yapilmalidir. Uygulanacak anestezi yonte-
minde karar ne olursa olsun, bu hastalarda gii¢
entitbasyon olasiliginin yiiksek oldugu disiintile-
rek hava yolu giivenligini saglayacak tiim hazirlik-
lar yapildiktan sonra planlanan anestezi uygula-
masina gecilmelidir.
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