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Servikal Norofibromatozis ve Anestezi

Cervical Neurofibromatoses and Anesthesia:
Case Report

OZET Norofibromatozis (NF); otozomal dominant gegisli herediter bir hastalik grubu olup, ekto-
dermal ve mezodermal tiimérlere yatkinlik olusturur. Mediastinal, servikal ve parafaringeal alan-
daki norofibromlar trakeal veya bronsiyal basi nedeni ile havayolu obstruksiyonuna ve genel
anestezi sirasinda solunum yolu saglanmasinda zorluklara neden olabilir. Ayrica bu tiimérler spi-
nal kord, frenik ve vagus siniri gibi kritik bolgelerde de basi yaparak preoperatif ve postoperatif d6-
nemlerde solunum yetersizligine neden olabilirler. Bu olgu sunumunda servikal nérofibromu olan
bir olgu nedeniyle nérofibromatozisde anestezi yonetimi gézden gegirildi.

Anahtar Kelimeler: Norofibromatozis, anestezi

ABSTRACT 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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orofibromatozis (NF); otozomal dominant gecisli herediter bir has-

talik grubu olup, ektodermal ve mezodermal tiimorlere yatkinlik

olugturur.! NF, ¢ok sayida hiperpigmente cilt dokiintiileri (céfe-au-
lait lekeleri) ve/veya bir veya daha fazla sayida norofibromlar ile karakteri-
zedir.?

Tip 1 NF (NF1) veya diger adiyla von Recklinghausen NF en sik rast-
lanilan formudur. NF1’in tanis; alt1 veya daha fazla cafe-au-lait lekeleri, iki
veya daha fazla norofibrom, iki veya daha fazla Lisch nodiilleri, kemik lez-
yonlari (sfenoid displazi, psddoartroz, skolyoz), pleksiform nérofibrom, ak-
siller veya inguinal ¢illenme, optik gliom ve birinci derece yakininin
hastaliktan etkilenmesi bulgularindan iki veya daha fazlasinin bulunma-
siyla konulmaktadir.® Hastalarin %2-16’sinda maligniteye doniisiim olabi-
lir ve bu NF1’deki morbidite ve mortalitenin ana sebebidir. Tip 2 NF (NF2)
ise 8. kranyal sinirin vestibiiler dali boyunca goriilen bilateral vestibiiler
schwannomalar ile karakterizedir.!
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Mediastinal nérofibromlar genellikle posterior
mediastenden kaynaklanip retroperitoneal veya
servikal paraspinal alandan yayilirlar. Lezyonlar
trakeal veya bronsiyal basiya neden olarak hizl
ilerleyen semptomlar ile anestezistler i¢in problem
yaratabilirler.!

NFT’li hastalarin yaklagik olarak %5’inde has-
taligin intraoral tutulumu gorilir."* "Discrete ve
pleksiform norofibromlar" siklikla servikal bolge-
de goriilebilir ve parafaringeal alandaki genis
tiimorler havayolu obstruksiyonuna neden olabi-
lir. "Discrete norofibromlar”da dil veya larenks tu-
tulabilir.
spesifik mandibula anomalileri ve vertebra tutu-

Ayrica, makroglossi, makrosefali,
lumu da havayolu kontroliinde giicliikklere neden

olabilir.!

NF’li hastalarda iskelet sisteminde en sik tutu-
lan bolge omurgadir, servikal omurganin tutulumu
da nadir olarak bildirilmigtir. Servikal omurga tutu-
lumu olan hastalarda en sik rastlanilan semptom-
lar; boyun hareketlerinde agr1 ve norolojik defisit
gelismesidir, ancak olgularin biiyiik ¢ogunlugu
asemptomatiktir.’ Bunun yan sira NF’li hastalarin
yaklasik %10’unda spinal deformiteler (kifoz, skol-
yoz gibi) goriilebilir.*”

Bu olgu sunumunda servikal nérofibromu olan
bir olgu nedeniyle nérofibromatozisde anestezi yo-
netimi gozden gegcirildi.

IOLGU SUNUMU

NF1 tanisi ile 10 yildir takip edilmekte olan 44 ya-
sinda, erkek hasta boyun ve her iki omuzda agr1 ve
uyusma, yutma giigliigii, ses kisiklig1 nedeniyle has-
taneye bagvurmus. Servikal manyetik rezonans go-
rintillemede; C4, C5 vertebralarda konjenital
deformasyona sekonder kifoskolyoz, C1, C2 ve C3
vertebra korpuslarinda destriiksiyona yol agan, pre-
vertebral, ekstraspinal komponenti de olan intras-
pinal yerlesimli, kapsiillii, néral kaynakli, 5,3 x 7 x
4.1 cm boyutunda solid kitle tespit edildi (Resim 1).
Prevertebral kitle 6zafagus ve trakeada anteriora
dogru deplasmana neden olmustu. Hastaya Beyin
Cerrahisi Klinigi tarafindan dispne, yutma gii¢liigii
ve servikal instabiliteye bagl klinik bulgular ne-
deniyle operasyon planlandi.
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RESIM 1: Olgunun servikal manyetik rezonans gortintiilemesi.

Preoperatif anestezik degerlendirmede; ASA
fiziksel durumu II, Mallampati siniflamasi III ola-
rak degerlendirildi. Ses kisikligi, boyun hareketle-
rinde kisithlik vardi, tiromental mesafe 6,5 cm,
sternomental mesafe 13 cm, boyun cevresi 38 cm
bulundu. Hasta premedike edilmeden operasyon
odasina alindi ve elektrokardiyogram, noninvaziv
kan basinci ve periferik oksijen saturasyonu moni-
torizasyonlar1 yapildi. Kan basinc1 135/75 mmHg,
kalp atim hizi 86 vuru/dk ve oksijen saturasyonu
(SpOy) %99’du. Giig entiibasyon olasilig1 goz onii-
ne alinarak cesitli bityiiklitklerde entiibasyon tiip-
leri, mandren, "entubating guide", laringeal maske
hazir bulunduruldu. Anestezi indiiksiyonu amaciy-
la fentanil 1 mcg/kg ve propofol 2 mg/kg uygulan-
diktan sonra maske ile havalandirma igleminin
basarili bir sekilde saglandig: goriiliince kas gevse-
mesi i¢in vekuronyum 0.1 mg/kg verildi. TOF gu-
ard cihazi ile saglanan néromuskiiler monitorizas-
yonda train-of-four yaniti %5’in altina inince entii-
basyon islemi bir kerede komplikasyonsuz olarak
gerceklestirildi. Anestezi idamesi O,-Hava %50-
%50 + sevofluran %1 ile saglandi.

Prone pozisyonda lateral mass vida-rod sistemi
ile oksipitotorakal stabilizasyon islemi uygulandi.
Yedi saat siiren operasyon siiresince herhangi bir
hemodinamik ve solunumsal problemle karsilagil-
madi.

Operasyon sonunda suuru agik, koopere, spon-
tan solunumu yeterli ve hemodinamik acidan sta-
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bil olan hasta atropin ve prostigmin ile antagonize
edildi ve train-of-four yanitinin %95’in {izerinde
oldugu goriildiigiinde ekstiibe edildi. Maske ile O,
verilmeye baglanan hastada yutma giicliigiinii taki-
ben solunumda yiizeyellesme, desaturasyon, tagi-
kardi ve hipotansiyon gelisti. Hasta operasyon
odasinda reentiibe edilerek postoperatif takip ve te-
davi amaciyla yogun bakim iinitesine alinarak me-
kanik ventilasyon uygulanmaya baglandi. Postope-
ratif 13. saatte suuru agik, koopere, yeterli spontan
solunumu olan hasta tekrar ekstiibe edildi ve mas-
ke ile oksijen verilmeye baslandi. Oksijenizasyon-
da ve hemodinamide herhangi bir sorun olmadan
5-6 saat izlenen hastada tekrar yutma gii¢liigiine se-
konder desaturasyon yasandi, hasta entiibe edildi.
Mekanik ventilasyona ilave olarak medikal tedavi-
ye metil prednisolon (250 mg bolus, takiben 3 x 80
mg) eklendi. Postoperatif 4. giin genel durumu sta-
bil olan hasta ekstiibe edildi ve maske ile O, veril-
meye baslandi. Metil prednisolon tedavisi 4. giin
azaltilarak 10. giin kesildi. Takipler sirasinda yut-
kunma giicliigii, oksijenizasyonda bozulma yasan-
madi. Ekstiibasyonu takiben 2. giin oral sivi alimina
baslandi. Hasta postoperatif 6. giin yogun bakim
iinitesinden, 13. giin hastaneden taburcu edildi.

Kirkbes giin sonra servikal norofibrom eksiz-
yonu amaci ile tekrar operasyona alinan hastada
perioperatif herhangi bir problem yasanmada.

Bu olgu hasta onami alinarak sunuldu.

I TARTISMA

Norofibromatozisli hastalarda anestezik yaklagim,
ozellikle preoperatif degerlendirme 6nem tagir. Dil,
larenks ve servikal dokulari etkileyen NF1 hastala-
rinda dispne, stridor, ses degisikligi veya kayb1 ve
yutma glicliigii gibi semptomlar anestezist i¢in ha-
va yolu problemi agisindan uyarici olmalidir.! Bu
tip hastalarda mutlaka preoperatif déonemde indi-
rekt laringoskopi ve servikal bilgisayarli tomografi
veya manyetik rezonans gériintilleme yéntemleri
kullanilmalidir. Larenks girisi ve dili tutan iki ayr1
norofibromatozis olgusunda anestezi inditksiyonu
sonrasinda hava yolu obstruksiyonu gelistigi ve bu
nedenle acil trakeotomi ihtiyaci duyuldugu bildi-
rilmigtir.®?
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Cok sayida norofibromu olan bir bagka olguda
servikal vertebranin agrisiz dislokasyonu bildiril-
mistir. Bu olguda laringoskopi ve trakeal entiibas-
yon sirasinda spinal kord hasarindan kaginmak icin
anestezi oncesinde boyun cevresinin radyolojik
muayenesinin ayrintili bir sekilde yapilma gerekli-
liginin 6nemi vurgulanmistir.’

Servikal norofibromatozis (C2-C3 seviyelerin-
de, noral foramenin igine yayilan) nedeniyle ope-
rasyonu planlanan bagka bir olguda preoperatif
degerlendirmede Mallampati siniflamasi III, tiro-
mental mesafe 6 cm, sternomental mesafe 9,7 cm,
ag1z aciklig1 3 cm bulunmus ve zor entiibasyon ola-
siligr digiiniilerek olguya uyanik fiberoptik entii-
basyon gerceklestirilmigtir. Ekstiibasyon sonrasin-
da ise herhangi bir problem yasanmamistir. Bizim
olgumuzda anestezi indiiksiyonu ve entiibasyon
asamalarinda herhangi bir problem yasanmadi, an-
cak gii¢ entiibasyon olasiligina kars1 hazirliklar ya-
pilmasti.

NF hastalarinin kas gevsetici ajanlara cevabi ile
ilgili ayrintili caligmalar yoktur. Bu konuda yapi-
lan en kapsamli ¢aligma Richardson ve ark.nin arag-
tirmasidir.? 10 yil icerisinde 44 NF hastasina
uygulanan 114 anestezik girisimin sonuglar retros-
pektif olarak degerlendirilmistir. Caligmanin sonu-
cunda, NF1 hastalarinin normal bir noromuskiiler
gecise sahip olduklarina veya néromuskiiler blo-
kerlere kars1 anormal cevap riskinin arttiginin soy-
lenemiyecegi kanisina varilmistir. Bu ¢alismaya ve
az sayida bildirilmis olan olgu sunumlarina daya-
narak NF1’li hastalarda siiksinilkolin ve nondepo-
larizan néromuskiiler blokerlerin dozunda degisik-
lik yapilmamasi, ancak bu hastalarda rutin olarak
noéromuskiiler monitorizasyon yapilmas: gereklili-
gi vurgulanmstir.

NF1’li bir gebede sezaryen operasyonu sira-
sinda noindepolarizanlara kars: duyarliligin artma-
s1 sonucunda uzamis vekuronyum etkisi bildiril-
mistir."! Yedi yasindaki NF1 hastas: olan bagka bir
olguda ise siiksinilkoline cevabin normal, atrakur-
yuma cevabin hafif uzamis oldugu bildirilmis ve
norofibromatozisi olan olgularda atrakuryumun di-
ger nondepolarizan kas gevseticilere gore daha
avantajli oldugu ileri stirtilmisgtiir.'> Olgumuzda kas
gevsetici ajan olarak vekuronyum tercih edildi ve
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etkisi néromuskiiler monitdrizasyon ile takip edil-
di. Operasyonun sonunda kas gevsemesinde her-
hangi bir gecikme yasanmadi.

NF1’de skolyoz ile beraber goriilen gogiis 6n
duvar1 anomalilerinin siklig1 %21 olarak bildiril-
migtir.!® Otuz dort aylik, pektus ekskavatum ve hiz-
I1 ilerleyen skolyoz tanisi ile operasyona alinan ve
prone pozisyonda ciddi hipotansiyon gelisen bir ol-
guda manyetik rezonans goriintiilemede son 3.5 ay
igerisinde biiylimiis ve posterior mediastinal, retro-
peritoneal ve paraspinal alanlarda genis, ¢cok sayida
kitle tespit edilmistir. Mediastinal kitlenin biiyiik
damarlara ve sag ventrikiile bas1 yaptig1 ve prone
pozisyonda basinin artigina bagh olarak ciddi hipo-
tansiyon gelistigi anlagilmistir. Bu tip spinal ve gogiis
duvari deformitesi olan nérofibromatozis olgularin-
da ayrintihi preoperatif degerlendirme ve intraope-
ratif transozafagial ekokardiyografi ile kalbin
durumunun izlenmesi gerektigi vurgulanmigtir.®

NF olgularinda frenik ve vagus sinirlerinin tu-
tulumunun yan sira, tekrarlayan serebellopontin
kose tiimoriiniin cerrahi olarak ¢ikartilmasi iglemi-
ni takiben gelisen nokturnal hipoventilasyon ve
aralikli solunum yetersizligi bildirilmistir. Bu olgu-
larda solunumsal problemlerin beyin sapinin ven-
trolateral bolgesi ve iist servikal kord bolgesinde
timoriin yaptig1 basinin neden oldugu disiintl-

SERVIKAL NOROFIBROMATOZIS VE ANESTEZI

migtiir." Bir bagka olguda ise NF’li hastada bilate-
ral diyafragma paralizisi gelismis, ancak gogiis to-
mografisinde frenik sinir tutulumuna ait bir bulgu
olmadig icin diyafragma paralizisinin frenik sinir
koklerinin norofibromlar tarafindan tutulmas: so-
nucu gelistigi kanisina varilmigtir.'

Olgumuzda operasyon 6ncesi solunum yeter-
sizligine ait bir bulgu yoktu. Ancak ekstiibasyon
sonrasinda yutma gii¢liigiinii takiben ciddi bir solu-
num stkintis: gelisti ve yeniden entiibasyon gerek-
liligi dogdu. Ozafagus ve trakeada basiya neden olan
servikal noérofibromun ve cerrahi girisim sirasinda
sebebi

oldugu diisiintildii. Metilprednisolonun NF tedavi-

gelisen doku Odeminin bu sorunun
sinde yeri yoktur, ancak bu olguda antitdem etkisi
ile yutma giicliigli ve solunum sikintisinin ortadan
kalkmasina yardimci oldugu kanisina varildi.

Sonug olarak, NF anestezistler i¢cin hem anes-
tezi indiiksiyonu ve entiibasyon hem de postope-
ratif donemde hayati sorunlara neden olabilecek
bir hastalik grubudur. Bu nedenle NF hastalarinda
ayrintili preoperatif degerlendirme yapilmali, anes-
tezi indiiksiyonu ve entiibasyon dénemlerinde acil
durumlara karg1 hazirlikli olunmali ve postoperatif
komplikasyonlar gelisebilecegi i¢in yogun bakim
sartlarinin hazir bulundurulmas: gereklidir.
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