
İM Vaka Nedeniyle Von Reklinghausen Hastalığında 
Anestezi Sorunları* 

T a y l a n A K K A Y A VAN RECKLINGHAUSENTS DISEASEAND 
CüneytAKSU ANESTHESIA 
B e k i r M U T L U 

Ankara Numune Hastanesi Anesteziyoloji Kliniği 

ÖZET 

Birisi sol ön kolda nörofibroma kitlesi 
nedeni ile diğeride nüks goitre nedeni ile öpere 
edilen iki adet Von Reklinghausen'li hasta 
perop. vepostop. dönemlerde izlendi. 

Hastalar Tlüopental Na-Süksinil 
kolin/Vekııronium'u takiben entübe edildi. Anes­
tezi idamesi Halothan (%l-0.8)-O2-N2O ile 
yapıldı. Ek kas gevşetici kullanılmadı. Hastalar­
da Digistim III periferik sinir slimülatörü ile 
TOF (Train-of-four) yanıtları incelendi. 

Bu yanıtlarda anlamlı olarak uzamış bulun­
du. 

Anahtar Kelimeler: Nörofibroma, Von Reklinghousen 
hastalığı. 

T Kİ Tıp Bil Araş Dergisi C.8, S.4,1990, 370-372 

Von Reklinghausen hastalığı (Nörofibroma-
tosis (I) otozomal dominant geçişli ve yaklaşık 
2500-3300'de bir sıklıkla görülen hastalıktır (13). 
Von Reklinghausen hastalığı "Nörokutanöz 
sendromlar"da denilen Tüberoz skleroz, Von Hip-
pel-Lindau hastalığı, Sturge Weber hastalığı, 
Nörokutenöz melanom ile fakomalözler grubun-
dandır. "Cafe-au-lait" lekeleri, multipl deri 
nörofibromları, Lisch nodülleri, endokrin 
anomaliler vs. ile hemen tüm sistemleri tutar. 

VAKA TAKDİMİ 
Von Reklinghausen hastalığı tanısını klinik ve 

patolojik olarak alan iki hasta preoperatif, 
peroperatif, postoperatif dönemlerde izlendi. 

*XXIII. TürkÂnesteziyoloji ve Reanimasyon kongresinde (25-27 
Eylül 1989, Samsun) sunulmuştur. 

Geliş Tarihi: 6 Haziran 1989 
Kabul Tarihi: 21 Mart 1990 

S U M M A R Y 

One of two patients with diagnosis of Von 
Recklinghausen's disease was operated for a 
neurofibroma in left forearm and the other was 
operated for recurrent goitre. These patients were 
followed in peroperalive and postoperative period. 

The patients were intubated after Tliiopen-
thal Na-Succynyl choline/Vecuronium are ad­
ministrated. Maintainance of anaesthesia was 
provided with Halothane (%l-0.8)-O2-N2O. 
Additional muscle relaxant wasn't used. TOF 
(Train-of-four) responses of the patients were 
studied wit Digistim III peripheral nerve 
stimulator and these responses were found sig­
nificantly longer. 

KeyWords: Neurofibroma, Von Reklinghousen disease. 
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Vaka I: 15 yaşında genç kız. Sol ön koldaki 
nörofibroma kitlesinin eksizyonu için Plastik Cer­
rahi kliniği tarafından genel anestezi altında opere 
edildi. Hastanın pree, tam kan, tam idrar, K C F T , 
üre, AKŞ, elektrolitler, E K G . P - A akciğer grafisi, 
plazma Kolincsteraz (12600 Ü/Ît) tetkikleri normal­
di. Hastanın yapılan fizik muayenesinde ön koldaki 
lezyondan başka bir patolojiye rastlanmadı. Hasta 
operasyondan 45 dakkika önce 0,50 mg. Atropin ve 
50 mg. Dolantin ile (i.m.) premedike edildi. 5 
mg/kg Thiopental Na ve 1,5 mg/kg Süksinil kolin ile 
indüksiyonu takiben trakeal entübasyon yapıldı. 
Entübasyonda herhangi bir sorun olmadı. Anestezi 
devamlılığı Halothan (%l-0,8) ve N2O-O2 karışımı 
ile sağlandı. Hastada Digistim ¡11 periferik sinir 
stimülatörü ile Süksinil kolin'e verilen sinir-kas ileti 
süresi izlendi. İndüksiyonu takiben ilk T O F (Train 
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of four) yanıtı 10. dakikada alındı. Bu da sinir kas 
paralizi süresinde uzama olarak değerlendirildi. 
İdame Süksinil kolin yapılmadı ve hasta asiste 
spontanöz solunumla izlendi. Ayrıca operasyon 
süresince kardiak monitörizasyon sağlandı ve hiç 
bir sorunla karşılaşılmadı. Ameliyat ve anestezi 
başarı ile sonuçlandı. Hastada post-op. dönemde 
herhangi bir anestezi komplikasyonu görülmedi. 

Vaka 2: 38 yaşında bayan hasta. İki kez 
katarakt ameliyatı geçirmiştir. 1976'da goitre 
ameliyatı olmuş. Bu kez nüks goitre nedeni ile 
öpere edildi. Hastanın preop. tam kan, tam idrar, 
üre elektrolitler, AKŞ, K C F T , P -A akciğer grafısi, 
Troid fonksiyon testleri ve E K G ' s i normaldi. 
Ancak plazma Kolinesteraz 3814 Ü/lt gibi düşük 
bir değerde idi. Fizik muayenede tüm vücutta 
yaygın "Cafe-au-lait" lekeleri venörolibromlar sap­
tandı. Hasta 0.50 mg Atropin ve 50 mg Dolantin ile 
(i.m.) ameliyattan 45 dakika önce premedike edil­
di. 5 mg/kg Thiopental Na ve 0.1 mg/kg 
Vecuronium ile indüksiyonu takiben trakeal 
entübasyon yapıldı. Anestezinin idamesinde 
Halothan (%l.-0,8) ve N2O-O2 karışımı kullanıldı. 
Hastada Digistin 111 periferik sinir stimülatörü ile 
Vecuronium'a verilen sinir-kas ilci süresi izlendi. 
İlk T O F yanıtı indüksiyondan 60 dakika sonra 
alındı. Bu da sinir-kas paralizi süresinde uzama 
olarak değerlendirildi. Hastanın spontan solunumu 
indüksiyondan 75 dakika sonra geldi. Bu süre 
uzamış olarak değerlendirildi. İdame Vecuronium 
yapılmadı ve hasta asiste spontanöz solunum ile iz­
lendi. Hastanın perop. kardiak monitörizasyonun-
da herhangi bir sorunla karşılaşılmadı. Ameliyat 
ve anestezi başarı ile tamamlandı. Çıkarılan troid 
kitlesinin patolojik olarak benign olduğu belirtildi. 
Hastada postop. dönemde herhangi bir anestezi 
komplikasyonu görülmedi. 

TARTIŞMA 
1849'da Robert Smith tarafından açıklanan 

multipl nörofibromatosis 1882'de Friedrich Von 
Recklinghausen'ce daha sistemleştirilcrek 
tanımlanmıştır. Halen A B D ' d e 100.000 civarında 
Von Reklinghausen'li hasta vardır. Bugün 
Nörofibromatozis II(Bilateral akustik 
nörofibromatozis) isimli ve Von Reklinghausen 
hastalığı ile bazı ortak yanlan olan başka bir klinik 
tablo daha tanımlanmıştır (II). 

Von Reklinghausen hastalığının birçok sistemi 
tutabilmesi, genetik özellikleri nedeni ile halen 
kesin elyolojisi saptanamamıştır. Ancak Von Rek­
linghausen'li hastalarda "Nerve Growth Factor" 
geni identifıye ve klonize edilmiştir (5,14). 

Von Reklinghausen hastalığında görülen sis-
temik lezyonlar şemada gösterilmiştir (Bkz. Şema 
1) (12). 

Şema 1: Von Reklinghasen hastalığında 
Görülen Sistemik Lezyonlar 

1. Deri bulguları: "Cafe-au-lait" lekeleri, 
nörofibromlar, pleksiform nörofıbroma. 

2. Ortopedik bulgular: Kifoskolyoz, 
psödoartroz, boy kısalığı, kemik kistleri, uzun 
kemiklerde eğilme, iskelet atrofısi, iskelet 
hipertrofisi. 

3. CVS bulguları: Kalp kistleri, kongenital pul-
moner stenoz, hipertansiyon. 

4. Akciğer bulguları: Fibrozan alveolit, akciğer 
kistleri. 

5. GİS bulguları: Tek veya multipl Schwan-
nomalar, megakolon, konstipasyon. 

6. Göz bulguları; Lisch nodülleri, glokom, 
katarakt, pulzatil ekzoftalmi. 

7. Hematolojik bulgular: Hemofili 
8. SSS bulguları: Optik glioma ve diğer 

astrositomalar, menengioma, akustik neuroma, 
hidrosefali, makrosefali, neurolemmoma, anormal 
E E G . 

9. Spinal kord tümörleri: Menengioma 
10. Maligniteler: Troid medüller ca., Feok-

romasitoma, Willms tümörü, nörofibrosarkoma, 
nöroblastoma, lösemi, malign melanoma, rab-
domyosarkoma. 

11. Diğer: Mental retardasyon, fiziksel ve cinsel 
gelişme geriliği, elefantiasis, hipospadiasis, A. 
renalis hiperplazisi. 

Nörofıbroma, periferik bir sinirin tüm 
elementlerinin kombine proliferasyonudur. Çoğun­
lukla schwann hücreleri olmak üzere fıbroblast, 
perinöral hücreler ve neuritesde artış olur. 
Ishikawa ve arkadaşları Von Reklinghausen'li has­
taların serumlarında "Fibroblast stimulan faktör"ü 
bulmuşlardır (9). Von Reklinghausen'li hastalarda 
%1 oranında Feokromastoma, Fcokromasitoma'lı 
olgularda ise %20-40 Von Reklinghausen has­
talığına rastlanır (8). Von Reklinghausen'li hastalar­
da multipl malignite eğiliminin yaklaşık %11 
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oranında olması genetik predispozisyona 
bağlanmıştır (7). Von Reklinghausen hastalığında 
lezyonlar puberte ve gebelikte daha kötüleşir. Has­
taların %3.5'unda maling transformasyon 
(Nörofibrosarkoma) görlüür. Malign tümörler 
hemen daima boyun veya extremitelerin geniş sinir 
köklerinde gelişir (10). 

Von Reklinghausen'li Hastalarda Anestezi 
ile İlgili Sorunlar: 

1. Preop.: Menlal retardasyon (%10) (3). 
2. Perop.: a)Entübasyon güçlükleri, Mak-

roglossi, dil-yanak-damak-dudak-gingiva-tonsil 
izole tümörleri, ağız içi kanama, fasial kemiklerin 
asimetri-hipertrofi-astrofisi, benign troid 
büyümeleri (%4,5), parafaringeal tümörler, larinks 
stn., larinks kist ve tümörleri (4). 

h) Pozisyonel güçlükler: Pozisyon verme 
esnasında bulbus ve ponsa baskı yapabilen 
nörofibromalar ani bradikardi, solunum arresti, 
nadiren nörojcnik akciğer ödemine yol açabilirler 
(15). 

c) Anestezi idamesi ile ilgili güçlükler: Olası 
akciğer sorunları, hipertansiyon, kas gevşeticilere 
verilen uzamış/dirençli yanıt (Süksinil kolin, tubak-
ronium, vekuronium) (1,2,6). 

3. Post op.: Solunum desteği gerekebilir. 
4. Regional bloklarla ilgili güçlükler: Spinal 

veya epidural bloklarda patolojik ve anatomik zor­
luklarla karşılaşılabilinir (Spinal tümörler, kifos-
kolyoz) (6). 

SONUÇ 
Sinir-kas paralizi süresini izlediğimiz Von Rek­

linghausen'li hastaların birinde depolarizan kas 
gcvşeticiye (Süksinil kolin) yaklaşık 2-2,5 kat, 
diğerinde ise nondepolarizan kas gevşeticiye 
(Vekuronium) 2,5-3 kat uzamış yanıt elde edildi. 
Bu uzamış yanıtlar bizi; her iki grup kas 
gevşeticinin de Von Reklinghausen'li hastalarda 
dozlarının iyi hesaplanarak ve mümkünse periferik 
sinir stimülatörü eşliğinde kullanılması gerektiği 
sonucuna ulaştırdı. 
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