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Olgu Sunumu / Case Report

Norofibromatozis Tip 1 Tanih Gebede Elektif Sezaryen Operasyonunda

Spinal Anestezi Yonetimi

Spinal Anesthesia Method for Elective Cesarean Section in a Pregnant Woman Diagnosed

with Neurofibromatosis Type 1

Giil¢in AYDIN?, Cemile DAYANGAN SAYAN?, ismahan Giill 0ZBAYRAK?, Ferda

YAMAN?, Isin GENCAY?, Selim COLAK!, Unase BUYUKKOCAK!

Kirikkale Universitesi Ti 1p Fakiiltesi, Anestezi ve Reanimasyon Anabilim Dali, KIRIKKALE
2 Kirikkale Universitesi Tip Fakiiltesi, Kadin Dogum ve Hastaliklar: Anabilim Dali, KIRIKKALE

OZET

Norofibromatozis Tip 1 (NF-1) ektodermal ve mezodermal
dokulardaki yaygin etkileri nedeniyle otozomal dominant gegis
gosteren kalitsal bir hastalik grubudur. Periferik sinirlerde multipl
norofibromlar ile karakterize olan hastalikta kutandz pigmente
lekeler (cafe au lait spots) mevcuttur. Bu norofibromlar sadece
sinir sisteminde degil, orofarinks ve larinkste de bulunarak
laringoskopiyi ve endotrakeal entiibasyonu zorlagtirabilir. Bu
olgu sunumuyla NF-1 tanili gebe kadinda elektif sezaryen
operasyonunda  spinal anestezi uygulamamizi  sunmay1
amagladik.

Anahtar Kelimeler: Nérofibromatozis tip 1, spinal anestezi,
sezeryan

GIRIiS
Norofibromatozis otozomal dominant gegisli bir
hastaliktir. Norofibromatozis Tip-1 ( NF-1) ve

Norofibromatozis Tip-2 ( NF-2) olmak tizere iki gruba
ayrilmistir. NF-1 en yaygin goriilen tip olmak iizere,
insidans1 1:2500°diir. Histolojik ve klinik olarak 3 tipi
mevcuttur; kutandz, nodiiler ve pleksiform. Kutandz
norofibromlar % 95° den fazla hastada dermisten
kaynaklanan bening tiimdrdiir. Nodiiler ndérofibromlar

periferik sinirlerden kéken alir ve ¢ok biiytiktiirler.

ABSTRACT

Neurofibromatosis Type 1 (NF-1) refers to group of
hereditary diseases transmitted in an autosomal dominant
pattern due to the wide spread effects on the ectodermal and
mesodermal tissues. Cutaneous pigmented spots (cafe au lait
spots) are present in the disease, which is characterized by
multiple neurofibromas in the peripheral nerves. Such
neurofibromas may present not just in the nervous system,
but also in the oropharynx and larynx, laryngoscopy and
endotracheal intubation may be challenging. We aimed to
present the spinal anesthesia practice for elective cesarean
section in a pregnant women diagnosed with NF-1.

Keywords: Neurofibromatosis type I, spinal anesthesia,
cesarean section

Pleksiform norofibromlar ise NF-1’in karakteristik

lezyonudur, periferal sinirleri ve onu g¢evreleyen
dokuyu infiltre edebilir (1). Norofibromatozis vakalari
16. Yiizyil baslarinda rapor edilmeye baglanmistir (2).
Hastaligin ortaya ¢ikisi ilk yazili ¢alisma ile 1849

yilinda Prof. Dr. Dublin ve Robert W. Smith (3)

tarafindan yapilmis olup, timdr orjininin doku
etrafindaki kiiciik sinirlerle baglantili  oldugunu
gostermiglerdir (4).
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NF-1 ilk defa Freiderich Von Recklinghausen
tarafindan 1882 yilinda tanimlanmis olup hastalifin
karakteristigi olan tiimoriin sinir dokusu etrafindan
kaynaklandigi bildirilmigtir. NF-1 geni 17. kromozom
iizerinde bulunur. Bu gen 350 kb genomik DNA igerir
ve bu kodlanmig protein 2818 adet aminoasit igerir (5).
Bu protein norofibromin olarak isimlendirilir ve timor
supressor olarak gorev gorir. NF gen iizerindeki
mutasyonlar sonucunda bu hastalifa 06zgii genis
varyasyonlu tiimorler agiga g¢ikmaktadir (6). NF-1'li
gebelerde anestezi iligkili maternal 6liimlerin baslica
nedeni zor havayoludur. Nérofibromlarin dil, farinks
ve larinkste olmasi entiibasyonu engelleyebilir.
Anestezist havayolu muayenesini dikkatli bir sekilde
yapmalidir (7). Rejyonel anestezide artmis kanama
riski, hematom ve artmig intrakranial basing riski
olmasina ragmen beyin Bilgisayar Tomografi (BT) ve
Magnetik Rezonans Goriintiileme (MRG) ile spinal
ndrofibrom saptanmayan hastalarda basarili spinal
anestezi vakalar1 rapor edilmistir (8). Biz bu olgu
sunumuyla elektif sezaryen vakasinda yapilan spinal
anestezi teknigini literatiirler esliginde tartigsarak

sunmay1 amagladik.

OLGU

28 yasinda, 68 kg agirliginda ve 150 cm boyundaki 38
haftalik gebeye Kadin Dogum Klinigi tarafindan elektif
sezaryen operasyonu planlandi. Hastanin ilk gebeligi
oldugu, daha 6nce anestezi almadigi, 10 y1l énce NF-1
tanist  konuldugu, ek hastaligimin olmadigi, ilag
kullaniminin ve herhangi bir ilaca alerjisinin olmadig1
preoperatif vizitte belirlenmisti. Fizik muayenesinde
kisa boyun, maksillanin belirgin one c¢ikikligi ve
kifoskolyozu mevcuttu. Ekstremitelerinde herhangi bir
kisithilik yoktu. Kardiyovaskiiler, solunum ve nérolojik
sistem muayeneleri normaldi. Viicudunda caplart 2
cm’yi bulan 5-6 adet cafe au lait makiiller, sirt ve
lumbal bolgedeki norofibromlar ve yiliz ve sirt

bolgesinde yaygin ¢illeri vardi (Resim 1).
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Resim 1: Norofibromatozisli olguda cilt bulgulari

Hastanemizde diizenli olmasa da Dermatoloji Anabilim
Dal1 tarafindan aralikli takiplerinin yapildigi, 3 yil 6nce
sol goziinde Lish nodiili goriilmesi ve takiplerinde
nodiiliin kaybolmasi iizerine Goz Hastaliklar1 Anabilim
Dali tarafindan 6 aylik kontrollere cagrilmustir.
Norolojik tutulumu olmayan hasta kendi istegiyle
kraniyal ve periferik sinir tutulumlari i¢in ileri tetkikler
yaptirmamistir. Tam kan ve biyokimyasal degerleri
normal olan hasta Amerikan Anestezistler Derneginin
(ASA) siniflamasia gore ASA-2 risk grubunda kabul
edilmistir. Operasyon odasina alinan hastaya kalp atim
hizi (KAH), noninvaziv kan basmci (TA) , periferik
oksijen satiirasyonu (SpO2) monitorizasyonu yapildi.
Preoperatif TA: 130/70, KAH: 75/dk ve Sp0O2:%98
olarak kaydedildi. 18 ve 20 gauge intraket ile her iki el
tizerinden intravendz damar yollar1 agilarak 15-20
dakikada 70 ml/kg ringer laktat inflizyonu yapildi.
Gerekli hazirlik ve alan temizligi yapildiktan sonra
oturur pozisyonda, La.s interspinz araliktan 25 gauge
spinal igne ile ilk girisimde intratekal araliga girildi.
BOS akisi gozlendikten sonra 9 mg hiperbarik
bupivakain 15 sn’de wverildi. Supin pozisyona
alindiktan sonra hastaya 4 1t/dk nazal O verildi. Motor
blok tam saglaninca ve sensoryal blok T seviyesine
gelince idrar sondasi takilip cerrahiye baslandi.
Operasyonun 7. Dakikasinda bas gelisi pozisyonunda
APGAR skoru 7 olan erkek bebek diinyaya geldi. 20

dakikada sliren operasyon boyunca hemodinamik
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parametreleri stabil seyretti ve inotrop ihtiyaci olmadi.

Hasta sorunsuz bir sekilde servise gonderildi.

TARTISMA

Molekiiler genetikteki ilerlemelere ragmen NF-1 ‘in
tanis1 hala Diinya Saghk Orgiitii’niin 1987 de
gelistirmis oldugu konsensustaki klinik kriterlere gore
konmaktadir (Tablo 1). “Cafe au lait makiilii” diizgiin
siirl, homojen, koyu kahverengi, ortalama caplari
erigskinde 2-5 cm, fakat 2 mm ‘den -20 cm ‘e kadar
varyasyon gosterebilir. Genellikle dogumda vardir
fakat peripubertal donemde de viicutta artabilir (9).
Olgumuzda ¢aplar1 2 cm’yi bulan 5-6 adet cafe au lait
makiil mevcuttu. NF-1 mezodermal ve ektodermal
dokular1 etkileyen yaygin fakomatoz karakterde bir
hastaliktir (10,11). Trakeadaki nérofibromlar genellikle

NF-1 ile iligkili ve nadir goriilen izole trakeal

Tablo 1: Norofibromatozis Tani Kriterleri
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tiimorlerdendir (12,13). Bu hastalarda yaygin havayolu
obstriiksiyonu, Oksiiriikle beraber wheezing ve dispne
havayolu yonetimini zorlagtirabilir (14). Ust havayolu
norofibromlarinda BT goriintiileme yontemi diagnostik
olup kesin lokalizasyonu gostermektedir. BT
goriintiistinde norofibromlar genellikle hipodens veya
izodens olup kas dokusundan ayrilmistir ve kontrast
iyot uygulamasindan sonra heterojenite artisiyla
karakterizedir (15,16). Bizim hastamizda disfoni, ses
degisiklikleri, stridor, disfaji gibi sikintilar olmamasi
ve gebe olmasindan dolayr BT gorlintiileme yontemi
preoperatif donemde yapilmamustir. NF-1" li hastalarda
anestezi teknigi se¢imi  dikkatli bir sistemik
degerlendirme  gerektirir. ~ Havayolu  yonetimi,
respiratuar ve kardiyovaskiiler problemler, santral sinir
sistemi sarmali yapist ve vertebral anomalilerden

dolay1 anestezi yontem se¢iminde zorlanilabilir (17).

Diinya Saglik Orgiitiiniin 1987 “de gelistirmis oldugu konsensusta NF icin 7 kriter belirlenmistir*.

1. Puberte Oncesi donemde 5 mm’den genis, puberte sonrasi donemde 15 mm’den genis “café au lait”

makiiliiniin olmasi ve sayilarinin 6 veya daha fazla sayida olmasi

Optik gliomanin olmast

2 veya daha fazla Lisch nodiiliiniin olmasi

© gk~ w0 D

olmasi

Inguinal ve koltuk alt1 bélgesinde ¢illerin olmas1

Herhangi bir tipte 2 veya daha fazla norofibromun olmasi ya da 1 tane pleksiform nérofibromun olmasi

Sfenoid displazi veya uzun kemiklerde psddoartrit ya da psddoartrit olmaksizin korteksinde incelmelerin

7. Birinci derece akrabalarinda NF tanisinin konmus olmasi

*Tan1 i¢in yukardakilerden 2 veya daha fazlasi olmalidir.

Noroaksiyel anestezi cerrahi gegirecek sekelsiz NF-11i
gebe hastalarda basarili bir sekilde gergeklestirilmistir
(17,18). Bizim hastamizda spinal ndrofibromlarin tanisi
acisindan  hastanin  reddetmesinden dolayr MRG
yapilamadi, fakat 10 yil 6nce NF-1 tanis1 konmasi ve
hastaligin ~ seyrinde  herhangi  bir  dalgalanma
yasanmamas1 ve herhangi bir sekelinin olmamasindan

dolay1 spinal aksta devamlilik Ongoriilerek spinal

anesteziyi tercih ettik. Epidural anestezi ise yavas bir
sekilde cerrahi blok saglarken, spinal anestezinin hizli
sempatektomisi karsisinda bir alternatif olabilir (19).
NF-1 hastalarinda trakeobronsial sisteme bas1 yapan ve
akciger parankimindeki norofibromlar, ciddi derecede
skolyoz ve kifozla seyreden gogiis duvar1 deformiteleri
olduk¢a yaygindir (20,21). Bizim hastamizda kisa

boyun ve kifoskolyozunun olmasi, maksillanin belirgin
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one ¢ikikligi potansiyel hava yolu problemleri ve zor
ventilasyon-zor entiibasyonu beraberinde getirecegi
icin genel anestezi diisiiniilmedi. ik girisimde basarili
ile uygulanan spinal anestezi yontemi ile operasyon
yapildi.

Sonu¢ olarak, NF-1 tams1 almig hastalarda zor
ventilasyon-zor entiibasyon ihtimali, rejyonal anestezi
uygulamasinda  giiclik ve biitin  yontemlerde
komplikasyon gelisebilecegi g0z oniinde
bulundurularak preoperatif degerlendirme ve fizik
muayene eksiksiz

yapilmali, goriintiileme

yontemlerinden faydalanilmalidir.
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