IM Vaka Nedeniyle Von Reklinghausen Hastaliginda

Taylan AKKAYA
CiineytAKSU
Bekir MUTLU
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OZET

Birisi sol on kolda nirofibroma kitlesi
nedeni ile digeride niiks goitre nedeni ile jpere
edilen iki adet Von Reklinghausen'li hasta

perop. vepostop. donemlerde izlendi.

Hastalar Tliiopental Na-Siiksinil
kolin/Vekuronium'u takiben entiibe edildi. Anes-
teziidamesi Halothan (%1-0.8)-O2-N20ile

yapudi. Ek kas gevsetici kullanilmadi. Hastalar-
da Digistim II1 periferik sinir slimiilatorii ile
TOF (Train-of-four) yanitlar: incelendi.

Bu yanitlarda anlamli olarak uzamis bulun-
du.

Anahtar Kelimeler: Norofibroma, Von Reklinghousen
hastahgi.
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Von Reklinghausen hastaligi (Norofibroma-
tosis (I) otozomal dominant gec¢isli ve yaklasik
2500-3300'de bir siklikla goriilen hastaliktir (13).
Von Reklinghausen hastalig1 "Norokutanoz
sendromlar"da denilen Tiiberoz skleroz, Von Hip-
pel-Lindau  hastaligi, Sturge Weber hastalig,
Norokutenéz melanom ile fakomaldzler grubun-
dandir. "Cafe-au-lait"  lekeleri, multipl  deri
norofibromlari, Lisch nodilleri, endokrin
anomaliler vs. ile hemen tiim sistemleri tutar.

VAKA TAKDIiMi

Von Reklinghausen hastaligi tanisini klinik ve
patolojik olarak alan iki hasta preoperatif,
peroperatif, postoperatif donemlerde izlendi.

*XXIII. TiirkAnesteziyoloji ve Reanimasyon kongresinde (25-27
Eyliil 1989, Samsun) sunulmustur.
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SUMMARY

One of two patients with diagnosis of Von
Recklinghausen's disease was operated for a
neurofibromain left forearm and the other was
operated forrecurrent goitre. These patients were

Jollowedin peroperalive and postoperative period.

The patients wereintubated after Tliiopen-
thal Na-Succynyl choline/Vecuronium are ad-
ministrated. Maintainance of anaesthesia was
provided with Halothane (%1-0.8)-0O2-N20.
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 yasinda gen¢ kiz. Sol 6n koldaki
norofibroma kitlesinin eksizyonu i¢in Plastik Cer-
rahi klinigi tarafindan genel anestezi altinda opere
edildi. Hastanin pree, tam kan, tam idrar, KCFT,
ire, AKS, elektrolitler, EKG. P-A akciger grafisi,
plazma Kolincsteraz (12600 U/it) tetkikleri normal-
di. Hastanin yapilan fizik muayenesinde 6n koldaki
lezyondan baska bir patolojiye rastlanmadi. Hasta
operasyondan 45 dakkika 6nce 0,50 mg. Atropin ve
50 mg. Dolantin ile (i.m.) premedike edildi. 5
mg/kg Thiopental Na ve 15 mg/kg Siiksinil kolin ile
indiikksiyonu takiben trakeal entiibasyon yapildi.
Entiibasyonda herhangi bir sorun olmadi. Anestezi
devamliligr Halothan (%I-0,8) ve N20-02 karisimi
ile saglandi. Hastada Digistim ;11 periferik sinir
stimiilatorii ile Siiksinil kolin'e verilen sinir-kas ileti
siiresi izlendi. Indiiksiyonu takiben ilk TOF (Train
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of four) yanit1 10. dakikada alindi. Bu da sinir kas
paralizi siiresinde uzama olarak degerlendirildi.
Idame Siiksinil kolin yapilmadi ve hasta asiste
spontandz solunumla izlendi. Ayrica operasyon
siiresince kardiak monitdrizasyon saglandi ve hig
bir sorunla karsilagilmadi. Ameliyat ve anestezi
basari ile sonug¢landi. Hastada post-op. dénemde
herhangi bir anestezi komplikasyonu gériilmedi.

Vaka 2: 38 yasinda bayan hasta. ki kez
katarakt ameliyati ge¢irmistir. 1976'da goitre
ameliyatt olmus. Bu kez niiks goitre nedeni ile
Opere edildi. Hastanin preop. tam kan, tam idrar,
ire elektrolitler, AKS, KCFT, P-A akciger grafisi,
Troid fonksiyon testleri ve EKG'si normaldi.
Ancak plazma Kolinesteraz 3814 U/It gibi diisiik
bir degerde idi. Fizik muayenede tiim viicutta
yaygin "Cafe-au-lait" lekeleri vendrolibromlar sap-
tandi. Hasta 0.50 mg Atropin ve 50 mg Dolantin ile
(i.m.) ameliyattan 45 dakika O0nce premedike edil-

di. 5 mg/kg Thiopental Na ve 0.1 mg/kg
Vecuronium ile indiiksiyonu takiben trakeal
entiibasyon yapildi. Anestezinin idamesinde

Halothan (%1.-0,8) ve N20-0O2 karisimi kullanildi.
Hastada Digistin 111 periferik sinir stimiilatorii ile
Vecuronium'a verilen sinir-kas ilci siiresi izlendi.
ilk TOF yaniti indiiksiyondan 60 dakika sonra
alindi. Bu da sinir-kas paralizi siiresinde uzama
olarak degerlendirildi. Hastanin spontan solunumu
indiiksiyondan 75 dakika sonra geldi. Bu siire
uzamis olarak degerlendirildi. Idame Vecuronium
yapilmadi ve hasta asiste spontandz solunum ile iz-
lendi. Hastanin perop. kardiak monitdérizasyonun-
da herhangi bir sorunla karsilagilmadi. Ameliyat
ve anestezi basari ile tamamlandi. Cikarilan troid
kitlesinin patolojik olarak benign oldugu belirtildi.
Hastada postop. donemde herhangi bir anestezi
komplikasyonu goriilmedi.

TARTISMA

1849'da  Robert Smith tarafindan agiklanan
multipl nodrofibromatosis 1882'de Friedrich Von

Recklinghausen'ce daha sistemlestirilcrek
tanimlanmistir. Halen ABD'de 100.000 civarinda
Von Reklinghausen'li hasta vardir. Bugiin

Norofibromatozis II(Bilateral akustik
norofibromatozis) isimli ve Von Reklinghausen
hastalig1 ile bazi ortak yanlan olan baska bir klinik

tablo daha tanimlanmistir (II).
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Von Reklinghausen hastaliginin birgok sistemi
tutabilmesi, genetik 6zellikleri nedeni ile halen
kesin elyolojisi saptanamamistir. Ancak Von Rek-
linghausen'li hastalarda "Nerve Growth Factor"
geni identifiye ve klonize edilmistir (5,14).

Von Reklinghausen hastaliginda goriilen sis-

temik lezyonlar semada gdosterilmistir (Bkz. Sema
1) (12).

Sema 1: Von
Goriilen Sistemik Lezyonlar

Reklinghasen hastaliginda

1. Deri  bulgulari:  "Cafe-au-lait" lekeleri,
nérofibromlar, pleksiform noérofibroma.
2. Ortopedik bulgular: Kifoskolyoz,

psddoartroz, boy kisaligi, kemik kistleri, uzun
kemiklerde iskelet iskelet
hipertrofisi.

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

4. Akciger bulgulari: Fibrozan alveolit, akciger
kistleri.

5. GIS bulgulari: Tek veya multipl Schwan-
nomalar, megakolon, konstipasyon.

6. Goz bulgulari; Lisch nodiilleri, glokom,

egilme, atrofisi,

katarakt, pulzatil ekzoftalmi.
7. Hematolojik bulgular: Hemofili
8. SSS bulgulari:
astrositomalar, menengioma, akustik neuroma,

Optik glioma ve diger

hidrosefali, makrosefali, neurolemmoma, anormal
EEG.

9. Spinal kord tiimdrleri: Menengioma

10. Maligniteler: Troid mediiller ca., Feok-
romasitoma, Willms timori, norofibrosarkoma,
noroblastoma, 1dsemi, malign melanoma, rab-
domyosarkoma.

11. Diger: Mental retardasyon, fiziksel ve cinsel
gelisme  geriligi, elefantiasis, hipospadiasis, A.
renalis hiperplazisi.

Norofibroma,
elementlerinin kombine proliferasyonudur. Cogun-

lukla schwann hiicreleri olmak tlzere fibroblast,

periferik  bir  sinirin  tiim

perindral hiicreler ve neuritesde artis olur.
Ishikawa ve arkadaglari Von Reklinghausen'li has-
talarin serumlarinda "Fibroblast stimulan faktor"i
bulmuslardir (9). Von Reklinghausen'li hastalarda
%1 oraninda Feokromastoma, Fcokromasitoma'll
olgularda ise %20-40 Von Reklinghausen has-
taligina rastlanir (8). Von Reklinghausen'li hastalar-
yaklasik  %]11

da  multipl malignite egiliminin
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oraninda olmasi genetik predispozisyona
baglanmistir (7). Von Reklinghausen hastaliginda
lezyonlar puberte ve gebelikte daha kotiilesir. Has-
%3.5'unda
(Norofibrosarkoma)

hemen daima boyun veya extremitelerin genis sinir

koklerinde gelisir (10).

talarin maling transformasyon

gorlitir. Malign tiimorler

Von Reklinghausen'li Hastalarda Anestezi

ile Ilgili Sorunlar:

1. Preop.: Menlal retardasyon (%10) (3).

2. Perop.: a)Entiibasyon giiclikleri, Mak-
roglossi, dil-yanak-damak-dudak-gingiva-tonsil
izole tiimorleri, agiz i¢i kanama, fasial kemiklerin

asimetri-hipertrofi-astrofisi, benign troid
biiytimeleri (%4,5), parafaringeal tiimorler, larinks
stn., larinks kist ve tiimorleri (4).
glicliikler:

ponsa baski yapabilen

h) Pozisyonel Pozisyon verme
esnasinda bulbus ve
norofibromalar ani bradikardi, solunum arresti,

nadiren norojcnik akciger 6ddemine yol agabilirler

(15).

c) Anestezi idamesi ile ilgili giigliikler: Olasi
akciger sorunlari, hipertansiyon, kas gevseticilere
verilen uzamig/direncli yanit (Siiksinil kolin, tubak-
ronium, vekuronium) (1,2,6).

3. Post op.: Solunum destegi gerekebilir.

4. Regional bloklarla ilgili gli¢liikkler: Spinal
veya epidural bloklarda patolojik ve anatomik zor-
luklarla karsilagilabilinir (Spinal tiimorler, kifos-
kolyoz) (6).

SONUC

Sinir-kas paralizi siiresini izledigimiz Von Rek-
linghausen'li hastalarin birinde depolarizan kas
gevseticiye  (Siiksinil  kolin)  yaklasik 2-2,5 kat,
digerinde ise nondepolarizan kas gevseticiye
(Vekuronium) 2,5-3 kat uzamis yanit elde edildi.
Bu wuzamis yanitlar bizi; her iki grup kas
gevseticinin de Von Reklinghausen'li hastalarda
dozlarinin iyi hesaplanarak ve miimkiinse periferik
sinir stimiilatorii esliginde kullanilmas:1 gerektigi

sonucuna ulastirdi.
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