Tiirk Plast Rekonstr Est Cer Derg (2006) Cilt:14, Say1:3

NOROFIBROMATOZISTEN OGRENILECEK BiR DERS:

KANAMA KONTROLU

Mehmet BOZKURT*, Altan YUCETAS*, Emin KAPI*, Nihal KILINC**
* Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi Plastik Rekonstriiktif ve Estetik Cerrahi Klinigi, Diyarbakir

** Dicle Universitesi Patoloji Ana Bilim Dali, Diyarbakir

OZET

Norofibromatozis deriyi etkileyen, plastik cerrahlar i¢in 6nem
arz eden, heterojen kalitsal bir hastaliktir. Bu hastalar kozmetik
ya da fonksiyonel nedenlerden otiirii birtakim operatif
prosediirlere ihtiya¢ duyarlar. Biz, acil servise, kontrol
edilemeyen kanama ile kabul edilen Tip I norofibromatozis
tanili 22 yasinda erkek hastayr sunduk. Nérofibromatozis
dokusunun parsiyel eksizyonu, hayati tehdit eden, kontrol
edilemeyen kanamaya yol agabilir.

GIRiS

Norofibromatozis (NF) deri, sinir sistemi ve gézde
belirtiler olusturan, otozomal dominant gegisli bir hastaliktir.
Hastaligin tipl (NF-1) ve tip2 (NF 2) olmak {izere 2 alt
tipi vardir. NF-1 17. kromozomdaki, NF-2 ise 22.
kromozomdaki gen defekti sonucu gelisir.NF-1 1/3000
stiklikta goriilir ' .

Amerikan Ulusal Saglik Enstitiistintin bildirdigi tan1
kriterlerinin disinda NF'li hastalarda bagka anomalilerde
goriilebilmektedir. Bunlar kemik kistleri, menenjiomlar ve
vaskiiler lezyonlardir. NF de bu vaskiiler lezyonlara veya
koagiilopatiye bagli, nadir de olsa ciddi kanamalar
goritilebilir ve bu durum hayati tehdit eden bir
komplikasyondur Bu olgu sunumumuzda
norofibromatozis cerrahisinin ni¢in farkl oldugu, cerrahi
sirasinda nelere dikkat etmemiz gerektigi tartisilmaktadir.

OLGU SUNUMU

Yirmi iki yasinda erkek hasta, acil servisimize
norofibromatozis tanisiyla yapilan operasyon sonrasi
kanamanin intraoperatif durdurulamamasi nedeniyle sevk
edildi (Resim 1). Hasta getirildiginde bilinci kapali,
tasikardik ve hipovolemik idi. Yapilan rutin tetkiklerinde
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SUMMARY

Neurofibromatosis is a heterogeneous hereditary disease
sometimes important for plastic surgeons when it affects the
skin.These patients may require operative procedures for
cosmetic or functional reasons.Here in we present a 22 year
old male patient with neurofibromatosis type 1 admitted to
emergency room, because of uncontrollable bleeding. Partial
excision of neurofibromatous mass may cause life threatening,
uncontrollable hemorrhage . We recommed that vascular
abnormalities associated with neurofibromatosis type must
be kept in mind during excision of neurofibroma from the
head and neck.

Hb:9.33g/dl, Htc:25.6 idi. PIt:88.6 bin, PTR: 14.4,
INR: 1.21 olmas1 nedeniyle koagiilopatiye gidis diistintildii.
Acil servisimize getirilene kadar 3 {nite eritrosit
stispansiyonu transfiize edildigi bildirildi. Fizik
muayenesinde preaurikiiler bolgeden "Y' insizyonu seklinde
boyun lateraline ve postaurikiiler bolgeye uzanan siitiire
edilmis insizyon alani tespit edildi. Bu bolgede kulak
lobiiliinii ekspanse eden ve boyun bolgesine uzanan genis
hematoma bagli sislik mevcuttu. Insizyon alanindan
yerlestirilmis olan hemovak drende 300cc kan sapandi.
Sag goz kapaklarini tam kapatamama, sag fasyal sinir
marjinal mandibular dalinda paralizi, sag nazolabial
sulkusda silinme izlendi. Hasta aktif kanamas1 olmasi
nedeniyle hemostaz yapilmak tizere acil olarak ameliyata
alind1. Genel anestezi altinda yapilan eksplorasyonda 500
cc. hematom drene edildi. Kanamanin aktif olarak stirdiigii
tespit edildi. Operasyon alaninda masseter kas kesisi oldugu,
parotis bezi ylizeyel lobunda kesi oldugu, kafa tabaninda
mastoid ¢ikintinin agikta oldugu ve bu ¢ikintinin altindan
stirekli kan s1zintisinin oldugu, SCM kas fasyasiin agildig,
mandibula cismi tizerinden diseksiyon yapildig1 ve kemik
dokunun agikta oldugu goriildii. Operasyon sirasinda voliim
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Resim 1: Olgunun preoperatif gérinimu

replasmani yapilarak arteriyal tansiyon degerleri 120/70'e
cikarildi. Takiben mandibula arki altindaki yerlestirilmis
oksidize selliilloz tamponlar ¢ikarildi. Retromandibular ve
eksternal juguler ven kesileri tespit edildi. Kaldirilmis olan
deri fleplerinde multiple kanama odaklarinin oldugu tespit
edildi. Retromandibular ven kesisine bagl kanama titanyum
klip (ligaclip) ve 3/0 poliglaktin 910 dikis ile onarilarak
durduruldu. Eksternal juguler ven kanamasi ise sadece 3/0
poliglaktin 910 dikis ile baglanarak hemostaz saglandi.
SCM kas tizerindeki kanamalar 3/0 ve 4/0 poliglaktin 910
dikis ile baglanarak hemostaz saglandi. Deri flepleri
tizerindeki kanamalar n-Butyl-2-Cyanoacrylate (indermil)
kullanilarak durduruldu (Resim 2).

Operasyon esnasinda kanama devam etmesi nedeniyle
hastaya 3 {inite eritrosit stispansiyonu (ES) ve 2 tinite taze
donmus plazma (TDP) uygulandi. Tasikardi intraoperatif
birinci saatten itibaren normale dondii. Operasyon sonrasi
hastaya 2 tinite ES ve 1 tinite TDP transfiize edildi.
Operasyon sirasinda alinan biyopsi histopatolojik inceleme
amaciyla patoloji boliimiine génderildi. Patolojik inceleme
sonrasinda taninin nérofibromatozis oldugu dogrulandi.

TARTISMA

Norofibromatozis tip1 ilk defa Von Recklinghausen
tarafindan tanimlanmig otozomal dominant ge¢is gosteren
ve 1/3000 siklikta goriilen bir hastaliktir. NF-1 geni
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17 .kromozomda (17q 11.2) yer alir. Norofibromin adi
verilen proteinin tiretilmesini saglar. Norofibromin'in timor
baskilayict gibi davranma potansiyeli oldugu
bildirilmektedir. Dolayisiyla tanimlanan gende olusan
mutasyon NF-1 de ¢esitli tiimoral olusumlara yol agar ',

Amerikan ulusal saglik enstitiisiiniin 1988 yilinda
yaptig1 ¢alismada NF-1'in tan1 kriterleri s6yledir: 1-Puberte
oncesi donemde Smm veya daha biiyiik, puberte sonrasi
donemde 15mm veya daha biiyiik cafe-au-lait lekelerinin
bulunmasi ve sayisinin alt1 veya daha fazla olmasi,
2-Herhangi bir tipte iki veya daha fazla nérofibromun veya
1 adet peksiform nérofibromun bulunmasi, 3-Koltuk alti
veya kasik bolgesinde c¢illerin bulunmasi, 4-Optik gliomun
mevcut olmasi, 5-Iki veya daha fazla lish nodiilii(iris
hamartomu) bulunmasi, 6-Sfenoid displazi veya
psodoartrozla birlikte veya artroz olmaksizin uzun
kemiklerin korteksinde incelme gibi kronik anomalilerin
olmasi, 7-Birinci dereceden akrabalarinda yukaridaki tani
kriterlerine gére NF1 tanist konulmus olmasi. Tani igin
kriterlerden ikisi veya daha fazlasi olgularda
bulunmalidir'>*.

Olgumuzda tani kriterlerinden dort tanesi
bulunmaktadir. Bunlar; 15 mm'den biiyiik cafe-au-lait
lekeleri, govde ve ekstremitelerde multiple nérofibroma
ait tiimoral kitleler, koltuk alt1 ve kasik bolgesinde ¢iller,
sag ve sol gozde S'er adet lisch nodiilleridir.
Norofibromatoziste vaskiiler anomaliler hastalarin
%50'sinde goriilmektedir. Kanama NF'de travma veya
spontan yirtik sonrast nadir goriilen bir komplikasyondur.
Literatiirdeki vakalarin ¢ogu intratorasik veya GiS
kanamasiyla bagvurmustur. Postmortem hastalarin %50
sinde vaskiiler anomali saptanmistir. Makroskopik olarak
bu anomaliler; vaskiiler darliklar, anevrizmalar ve A-V
fistiil gibi bigimlerde goriilebilmektedir. Mikroskopik
olarak kiigiik ve orta boy kan damarlarinda ince fakat
fibrotik media ve intimanin kalinlagmasiyla karakterizedir.
Norofibromatik doku normal adipoz doku ile yer degistirmis
¢evresel noral stroma iginde uzanan ince duvarli ektopik
kan damarlar1 igeren anormal vaskiiler yapidan olusur.
Tablo beraberinde koagiilopati goriilmesiyle daha komplike
bir hale doniisebilmektedir. Bunlar kalitsal veya vaskiiler
nomalilere sekonder olusan trombosit pihtilagmasi ve
pihtilasma faktérlerinin tiiketimiyle olusabilmektedir %7,

Ayrica literatiirde; serviko-serebral arterial stenoz
veya okliizyon, intrakranial anevrizma, serebral A-V
malformasyon olusumu, servikal arter anevrizmasi ve
servikal A-V fistiiller gibi bag boyun bdlgesi vaskiiler
anomalileri nérofibromatozis tip-1 de tarif edilmistir ° .
Norofibromatozis tip-1'li hastalarin operasyonu esnasinda
bu vaskiiler anomalilere bagl ciddi kanamalarm olabildigi
literatiir incelemesinde goriilmiistiir »° . Hastamiz
norofibromatozis tanisiyla bas-boyun bolgesinde yapilan
operasyon sonrasi hayati tehdit eden aktif kanamayla
klinigimize getirildi. Acil olarak operasyona alinarak
hemostaz saglandi. Intraoperatif ve postoperatif olarak
eritrosit sispansiyonu ve taze donmus plazma verilerek
hastanin unstabil durumu ve koagiilopatiye gidisi diizeltildi.

Bizim diisiincemize ve literatiire gore;
noérofibromatozis tip-1'e bagli norofibrom eksizyonu
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planlanan hastalarda vaskiiler anomaliler agisindan
preoperatif ciddi bir degerlendirme yapilmalidir. Hastalara
bu dénemde anjiografi yapilarak vaskiiler yapilarin

degerlendirilmesinin hayati tehdit edebilecek kanamalarin
onlenmesinde 6nemli oldugunu disiiniiyoruz. Ayrica
olgumuzda oldugu gibi fasiyal paralizi ve benzeri iatrojenik
ciddi komplikasyonlar bu sekilde azaltilabilir.

Resim 2: Olgunun hemostaz sonrasi gérinimi
Ince ok: Uygulanan surgicell’i gdstermektedir. Kalin ok: Retromandibuler venin ligasyon sonrasi goriintisini belirtmektedir.
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