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Olgu Sunumu/Case Report

Norofibromatozisli bir olguda anestezik yaklasim

Anesthetic approach in a patient with neurofibromatosis
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Norofibromatozis, genetik ve multisistemik bir hastaliktir. Norofibromatozis tip 1 (NF1) ve
norofibromatozis tip 2 (NF2) olmak {izere iki formu bulunur. NF1; yaygin ndrofibromlar
ve café au lait lekeleri ile karakterizedir. Santral sinir sistemini, hava yollarini, akciger
parankimini ve g6giis kafesini tutabilir. Bu grup hastalarda multisitemik tutulumdan dolay1
anestezi uygulamasi dzellik tagir. Norofibromlar iist hava yollarmn tikayabilir ve rejyonel
anestezi sirasinda spinal igne deligini kapatabilir. Burada hematiirisi olan benign prostat
hipertrofili bir erkek hastadaki anestezik yaklasimimizi sunmak istedik.

J. Exp. Clin. Med., 2009, 26:202-205

ABSTRACT

Neurofibromatosis is a multisystemic and genetically inherited disease. Two types are
defined; Neurofibromatosis type 1 (NF 1) and Neurofibromatosis type 2 (NF2). NF 1 is
characterized by neurofibromas and café au lait spots. Central nervous system, airways,
lung parenchyma and thorax might be affected. Because of the multysistemic influence,
anesthetic management requires special care in this group. Neurofibromas may obstruct
the upper airways and close the spinal needle puncture during regional anesthesia. Here,
we want to present our anesthetic management to a male patient with haematuria due to
hypertrophy of prostate gland.

J. Exp. Clin. Med., 2009, 26:202-205

© 2009 OMU Tiim Haklart Saklidir.

1. Giris

tasimaktadir. Burada benign prostat hipertrofisi 6n tanisi

Norofibromatozis, otozomal dominant gecis gos-
teren genetik, multisistemik bir hastalik olup, iki ayr1 for-
mu tanimlanmistir. Bunlar Von Recklinghausen hastaligi
olarak da bilinen nérofibromatozis tip 1 (NF1) ve noro-
fibromatozis tip 2 (NF2)’dir. NF2, daha nadir goriilmekte-
dir. NF1 ise tiim viicutta yaygin norofibromlar, café au lait
lekeleri denilen kahverengi deri lekeleri, optik gliomalar,
benign melanotik iris hamartomlar1 (Lisch nodiilleri) ile
seyreden ve pek ¢ok sistemin etkilendigi formdur. Hasta-
ligin en 6nemli karakteristik bulgusu olan noérofibromlar
birden fazla sistemi etkileyerek anestezi uygulamasini giic-
lestirebilir. Norofibromlar {ist hava yollarini tikayabilir ve
rejyonal anestezi sirasinda spinal igne deligini kapatabilir.
Bu nedenle bu hasta grubunda anestezi uygulamasi 6zellik

olup hematiiri nedeniyle acil sartlarda ameliyata aldigimiz
bir erkek hastadaki anestezik yaklasimimizi sunmak iste-
dik.

2. Olgu Sunumu

Tiim viicudunda yaygin norofibromlar ve ¢ok sa-
yida degisik boyutlarda café au lait lekeleri bulunan 76 ya-
sinda, 60 kg erkek hasta, benign prostat hipertrofisi ve he-
matiiri nedeniyle acil sartlarda operasyona alindi (Sek.1).

Preoperatif donemde bakilan TSH degeri 0,003
ulU/ml (0,35 - 4,94) iken, FT3 ve FT4 degerleri normal
sinirlardaydi, ayrica kalsiyum degerinin 8,3 mg/dl olmasi
disinda da herhangi bir biyokimyasal anormalligi mevcut
degildi. Hb degeri; 10,3 g/dl, PLT degeri ise; 183000/mm?
idi.
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Sek. 1: Norofibromlar.

Elektrokardiyografisinde nadir ventrikiiler ekstra-
sistolleri bulunan hasta, zaman zaman tansiyon yiiksekligi
disinda herhangi bir hastalig1 olmadigini ve higbir ilag kul-
lanmadigimi belirtmisti. Yapilan sorgulama ve preoperatif
degerlendirmesinde de énemli bir bulguya rastlanmayan
hastanin oykiisiinden birinci derece yakinlarinda da bu tip
bir hastalik oldugu 6grenilmisti. Ayrica bir kez lokal anes-
tezi ile katarakt cerrahisi ge¢irmesinin disinda da operas-
yon veya anestezi Oykiisii yoktu.

Hastaya ameliyathaneye geldiginde Once rutin
monitdrizasyonlar (EKG, pulse oksimetre, noninvaziv
arter basinci) uygulandi. Arteriyel basing degeri 140/95
mmHg, kalp hiz1 88/dk idi. El sirt1 venlerinden birine 18
G kaniille damar yolu agilip, ilk saatte 680 ml/saat, diger
saatlerde 280 ml/saat seklinde izotonik sodyum kloriir in-
fiizyonuna baslandi. Yiiz maskesi ile 3 L/dk’dan oksijen
verildi. Ardindan sag yan pozisyon verilip gerekli aritim
ve Ortiimden sonra L3-4 spinal araligindan 27 gauge spi-
nal igne ile 3,0 cc %0,51ik hiperbarik bupivakain verilerek
spinal anestezi uygulandi ( Sek. 2 ).

Sensoriyal blok seviyesi pinprick testi ile T7-8,
motor blok ise Bromage skalasina gore 2 olarak tespit edil-
di. Yaklasik 20 dk. sonra operasyon baslayinca, hastanin

Sek. 2: Spinal blok uygulamasi.

agr1 duydugunu sdylemesi iizerine genel anesteziye gec-
me karar1 alindi. 7mg/kg dozda tiyopental uygulamasini
takiben 5 numarali laryngeal maske yerlestirilerek hastaya
genel anestezi verildi (Sek. 3).

Toplam akim 4 L/dk olmak tizere %50 O2 + %50
N20O karisimima %2.0 konsantrasyonda sevofluran ekle-
nerek idameye gecildi (Sek. 3). 1 saat siiren operasyonun
sonunda hasta sorunsuz olarak uyandirildi ve derlenme
odasindaki takibinin ardindan servisine gonderildi. Hasta-
da operasyon siiresince hemodinamik agidan bir problem
tespit edilmedi. Sistolik arteriyel basing ve diyastolik ar-
teriyel basing degerleri 120/70mmHg - 140/90mmHg ara-
sinda, nabiz degeri ise 85-95/dk civarinda seyretti. Posto-
peratif donemde de norolojik ve anestezik agidan herhangi
bir komplikasyon gézlenmedi. Hastanin peroperatif olarak
hemodinamik agidan anormal seyreden bir degeri olmadi,
hipertansif atak gozlenmedi.

Sek. 3: Laryngeal maske uygulamasi.

3. Tartisma

Norofibromatozis, 2 tipi mevcut olan sistemik bir
hastaliktir. NF Tipl otozomal dominant gegen formu olup
% 100’e yakin oranda eriskinlerde goriiliir. (Katar ve ark.,
2004; Camsar1 ve ark., 2006). Norofibromlar hastaligin
major 6zelliklerindendir ve ileri derecede invaziv olup kas,
kemik ve visseray1 da tutabilirler. (Kaymak ve ark., 2004)
Norofibromatozis multisitemik bir hastaliktir ve bu grup
hastalarda anestezi uygulamasi dikkat gerektirir. Anestezi
yoOnetiminde mevcut sistemik anomalilerden dolay1 giic-
liiklerle karsilasilabilir ve hastanin anesteziye verecegi he-
modinamik yanitlarda da farkliliklar olabilir.

NF1 hava yollarini, akciger parankimini ve gogiis
kafesini tutabilir. (Camsar1 ve ark., 2006) Torasik belirtiler;
norofibromlar, interstisyel akciger hastaligi, kostal defor-
masyonlar ve kifoskolyoz olarak siralanabilir. Frenik sinir
koklerinin tutulumu nedeniyle bilateral diyafragmatik pa-
ralizi gelisimi bildirilmistir. (Hassoun ve ark., 2000; Cam-
sarive ark., 2006). Bu nedenle hastalarda hem genel anes-
tezi hem de rejyonel anestezi sirasinda giicliiklerle karsi-
lagilma olasilig1 artmakta olup, NF1 tanist olan hastalarda
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preoperatif donemde respiratuar sistemin ayrintili olarak
degerlendirilmesi zorunludur. Hastaligin kardiyovaskuler
tutulumunda ise hipertansiyon 6n plandadir ve feokromo-
sitoma genel popiilasyona oranla ndérofibromatozis’te daha
fazla goriilmektedir. Bu grup hastalarda 6zellikle indiik-
siyon ve ekstiibasyon agamalar1 hipertansif kriz agisindan
en tehlikeli periyotlar olarak diisiiniilmeli, anestezi uy-
gulamasi sirasinda kardiyovaskiiler stabilitenin devamini
saglamak ise en dnemli amag olmalidir. Ayrica aort koark-
tasyonu, kardiyomiyopati ve renovaskiiler hastaliklar da
sik goriilmektedir. (Hirsch ve ark., 2001)

Norofibromatozis Tip 1’li hastalarda kifoz, skol-
yoz gibi iskelet anomalileri varliginmm yam sira spinal
kordda ve sinir kdklerinde norofibromlar, hidrosefali ve
psodoartroz goriilebilir. (Hirsch ve ark., 2001, Crawford
ve ark., 2007). Iskelet anomalileri hem genel anestezi hem
de rejyonel anestezi uygulamalarinda énemli zorluklara
yol acabilir.

Karakteristik bulgu olan nérofibromlar, orofarinks
ve larinkste de bulunarak hava yolu obstruksiyonuna sebep
olabilir. Bu durumda hava yolu yénetiminde, laringoskopi
ve entiibasyonda zorluk ¢ikmasi muhtemeldir. Von Reck-
linghausen norofibromatozisli bir hastada dil tabanindaki
norofibromlar nedeniyle ciddi {ist havayolu obstriiksiyonu
gdzlemlenmistir ve bu hastada anestezi indiiksiyonun ta-
kiben acil krikotiroidotomi gereksinimi dogmustur. Oksii-
riik, wheezing ve dispne semptomlari olan hastalarda hava
yolunu tikayan ndrofibromlarm varligir akla gelmelidir.
Hastalarda goriilebilen mandibuler anomaliler ve makrog-
lossi de havayolu yonetimini zorlastiran diger etkenlerdir.
(Crozier ve ark., 1987; Hirsch ve ark., 2001; Irion ve ark.,
2008).

Norofibromatozisli hastalarda uygun anestezi yon-
temine karar verebilmek, dikkatli bir sistemik degerlendir-
meyi gerektirir. Bunun i¢in dncelikle havayolu degerlendi-
rilmesi yapilmali, ardindan solunumsal, kardiyovaskiiler ve
santral sinir sistemi tutulumlar ile vertebra anomalilerinin
varligi tespit edilmelidir. Kranial veya spinal tutulum ola-
bilecegi ve rejyonel anestezinin asemptomatik hastalarda
mevcut ndrolojik durumu bozabilecegi diigiiniildiigiinde,
genel anestezi tercih edilecek yontem olarak goriilebilir.
Ancak bu durumda 6zellikle orofarinks ve larinkste yer-
lesimli norofibromlardan dolay1 gii¢ entiibasyon olasilig
ve multisistemik tutulum nedeniyle hemodinamik agidan
stabil bir anestezi saglamanin zor olabilecegi akildan ¢1-
karilmamalidir. Diger taraftan norofibromatozisli hastalar-
da stiksinilkolin ve nondepolarizan néromuskuler bloker
ajanlara da degisken duyarlilik s6z konusu olabilmektedir.
Her ne kadar néromuskuler blokerlere karsi anormal cevap
riski minimal olarak belirtilmis ise de halen nérofibroma-
tozisli hastalarda anestezi uygulamasi sirasinda periferik
sinir stimiilatérii yoluyla rutin ndromuskuler monitorizas-
yon yapilmasi 6nerilmektedir (Richardson ve ark., 1996;
Hirsch ve ark., 2001).

Spinal blok norofibromatozisli hastalarda verteb-
ra anomalileri nedeniyle olduk¢a zordur. Dounas ve ark.,
(1995) CT taramalar1 ve klinik arastirmalari sonucunda
spinal kordda negatif nérofibrom varligini tespit ettikleri
bir gebe hastada basarili epidural anestezi uygulamislardir.
Esler ve ark., (2001) ise daha dnceden tan1 konmamig bir
NF1 hastasina acil olarak dogum agrisin1 gidermek ama-
ciyla uyguladiklar1 epidural analjezi sirasinda zorlukla
karsilagtiklarim1 ve hastada epidural hematom gelistigini
bildirmislerdir. Noroaksiyal anestezide giivenlik, norofib-
romlarm igne agikligini kapatabilme riski ve kifoskolyoz
nedeniyle siirlidir ve teknik olarak da uygulama gok zor-
dur (Sahin ve ark., 2003). Santral sinir sisteminde norofib-
romlarim olmadiginin ispat edilmesinden sonra noroaksiyal
anestezi endikasyonu koymanin dogru oldugu konusunda
fikir birligi mevcuttur (Sakai ve ark., 2005).

Biz bu olguda, ndrofibromatozis hastasinda kar-
silagilma ihtimali yiiksek olan gii¢ entiibasyon olasiliginm
diisiinerek hastamiza oncelikle spinal blok uygulamay1 uy-
gun gordiik. Olgumuzun daha 6nceden yapilan muayene-
sinde orofaringeal yapilarinda gozle goriilebilen yerlerde
norofibromlar bulunmamaktaydi ve TM mesafesi ~ 6 cm,
Mallampati smniflamasi ise Class II’ye uymaktaydi. Has-
tamizda preoperatif donemde boliimiiniin uzman1 mevcut
olmadig1 i¢in indirekt larinks muayenesi yapilamamisti
ve ayrica hastanemizde MR cihazi da bulunmamaktaydi.
Ameliyat basladigi zaman hastanin agri duydugunu ifade
etmesi lizerine genel anestezi uygulamasina gegmeye karar
verdik. Hastanemizin biiylik merkezlere uzak olusu ve gii¢
entiibasyon olasiligina karsilik, elimizde mevcut bulunan
malzemeler ile sikinti yasanabilecegini diisiinerek hasta-
miza laringeal maske yerlestirmeye karar verdik. Bagari
bir laringeal maske uygulamasinin ardindan operasyon
sorunsuz olarak siirdiiriildii ve bir saat sonra operasyon
sonlandiginda hasta anesteziden uyandirildi. Hastamiz pe-
roperatif olarak hemodinamik agidan oldukga stabil bir do-
nem gecirdi, hipertansif atagi olmadi ve kardiyovaskuler
bulgular agisindan durumu stabildi. Bu durum bizi hasta-
nin feokromositoma ile iligkili olabilecegi diisiincesinden
uzaklagtirdi. Norofibromatozis hastalarinda basari spinal
blok uygulamalar1 bildirilmis olmasina ragmen, spinal
kordda norofibromlarin var olabilecegi spinal blokta ba-
sarisizlik olabilecegini de diisiindiirmelidir. Multisitemik
bir hastalik olusu nedeniyle Norofibromatozisli hastalarda
tiim anestezi yontemleri dikkatli bir sekilde uygulanmali-
dir ve bu tip hastalar anestezi agisindan 6zelligi olan hasta-
lar grubuna dahil edilmelidir.

Sonug olarak; norofibromatozisli bir hastada rej-
yonel anestezi veya genel anestezi yontemleri arasinda
karar verirken hastanin gérecegi yarar géz ard1 edilmeme-
li, mevcut olanaklar gdzden gecirilmeli ve preoperatif do-
nemde tam bir sistemik degerlendirme yapilmalidir. Spinal
kordun preoperatif degerlendirilmesi, noéroaksiyal anestezi
yoniindeki karari; hastanin mevcut hemodinamik durumu
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ve multisistemik tutulum &zellikleri ise genel anestezi yo- siligmin yiiksek oldugu diisiiniilerek havayolu giivenligi-
niindeki karan etkiler. Uygulanacak anestezi yonteminde ni saglayacak tiim hazirliklar yapildiktan sonra planlanan
karar ne olursa olsun, bu hastalarda gii¢ entiibasyon ola- anestezi uygulamasina gecilmelidir.
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