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Nérofibromatozisli Bir Olguda Dental islemler I¢in Genel Anestezi Uygulamasi

General Anesthesia for the Dental Treatment of the Patients with Neurofibromatosis
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Ozet

Amac: Genel anestezi altinda dis tedavisi planlanan mental
retarde  ve epileptik olan  norofibromatosisli hastada,
operasyon Oncesi, operasyon esnasinda, ve post operatif
olarak olusabilecek anesteziye iliskin komplikasyonlar: |,
almabilecek onlemleri ve tedavi yaklagimini tartismak.

Olgu: 19 yasinda bayan hasta, viicudunda olduk¢a yaygin
cafe au lait lekeleri ve noérofibromlart mevcuttu.Kooperasyon
giicligii nedeniyle, 3 molar dis igin ¢ekim ve 3 premolar dis
i¢in restorasyon islemi, genel anestezi planlandi. Hastanin
anestezi riski ASA 2, zor entiibasyon mallampati skoru 3
olarak olarak degerlendirildi. Dental islemler genel anestezi
altinda basari ile tedavi edildi ve hasta sifa ile taburcu edildi.

Sonug¢: Dental tedavi ig¢in genel anestezi verilen bu tiir
hasta grubu iyi analiz edilerek hasta yararina bir uygulama
yapilmasi igin gereken 6nlemler alinmalidir.. Islem icin genel
anestezi riskleri ve tedavisinin getirecegi faydalar anestezist
, dis hekimi ve aile tarafindan iyi anlasilmali ve ¢6ziim buna
gore tretilmelidir.

Abstract

Aim: The aim of this case report was to evaluate preoperative,
intraoperative, postoperative and possible complications,
treatment options due to the general anesthesia of a patient
with neurofibramatosis.

Case: This case report describes a non cooperative 19-year-
old female with neurofibromatosis, who presented giant
neurofibromas with cafe au laid spots. Due to the non
cooperation, for extraction and dental fillings, general
anesthesia was planned to the patient. Anesthesia risk scores
were ASA 2 and mallapati 3. During or after the treatment, no
complication was seen.

Conclusion: Before the general anesthesia for the dental
treatment of the patients with different anamolies, all
possible precautions and treatments should be analized.
These precautions should be evaluated with dentist, general
anesthesia doctor and patient’s family.
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Giris

Norofibromatosis (NF) otozomal dominant gegis gosteren
yada spontan mutasyon sonucu olusabilen tek gene bagli
kalitsal bir hastaliktir (1). Hastaligin bilinen 2 tiirii vardir :
Norofibromatosis 1 (NF1) ve Norofibromatosis 2 (NF2)
olarak isimlendirilir. NF1 ; 1992°de tanimlanan freiderich Von
Recklinghausen hastalig1 olarakta bilinir. Toplumda goriilme
sikligr 1/2500 -1/3000 canli dogumdur. Genellikle deri, kas,
iskelet sistemi ve santral sinir sistemi (SSS) tutulumu olan
multisistemik bir hastaliktir. K/E orani 1 © dir. NF2 ise merkezi
NF olarak adlandirilir . Sikligr 1/25000 canli dogumdur ve
otozomal dominant gegislidir (1,2,3) . NF1 17. Kromozomdaki
mutasyonlardaki ¢esitlilige bagli olarak olduk¢a degisken
klinik tablolarla karsimiza ¢ikar (1). Tanist Amerikan Ulusal
Saglik Enstiitiisii tarafindan 1987°de tanimlanan 7 6l¢iitlii bir
test ile konulur (Tablo 1). Bu teste gore 2 veya daha fazla
bulgunun var olmasi tani i¢in yeterlidir (4).

Norofibramatosis’in SSS tutulumuna bagl hastalarda epilepsi
ve mental retardasyon *da klinik olarak karsimiza ¢ikmaktadir.
Santral sinir sistemi tiimorleri riski 46 kat artmistir. (1,5,6).
Epileptik ve mental retarde hastalarda dis tedavileri gerek

hastada istenilen kooperasyonun saglanamamasi gerekse
tedavinin birka¢g seansa bodliinmeden tamamlanabilmesi
amaciyla genel anestezi ihtiyacini dogurur (7).

Bizim bu olguyu sunmaktaki amacimiz; genel anestezi
altinda dis tedavisi planlanan mental retarde ve epileptik olan
norofibromatosisli hastada, operasyon 0Oncesi, operasyon
esnasinda, ve post operatif olarak olusabilecek anesteziye

iliskin komplikasyonlari, almabilecek onlemleri ve tedavi

yaklagimini tartigmaktir.

Olgu

19 yasinda, 61 kg agirliginda 164 cm boyunda bayan hasta,
ebeveyni tarafindan siddetli dis agris1 nedeniyle klinigimize
getirildi. Hastanin muayene sirasindaki uyumsuzlugundan
dolayr muayene tam anlamiyla yapilamadi ve tedavisinin
yapilabilmesi i¢in gerekli iletisim saglanamadi. Hasta
dis hekimi tarafindan giicliikle muayene edilerek islem
yapilacak disler tahmini olarak belirlendi Hastanin tedavi
merkezine uzak ikamet etmesi nedeniyle de iglemlerin tek
seansta planlanmasi hasta ve ailesi i¢in 6nemliydi. Tim bu
sebeplerden dolay1 dig hekimi, anestezist ve ailesinin ortak
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Norofibramatozisde genel anestezi

Tablo 1. Norofibromatozis tip 1 tani kriterleri

1. Puberte 6ncesi donemde 5 mm veya daha biiyiik, puberte
sonrast donemde 15 mm veya daha biiyiik cafe au lait makiiliiniin
bulunmasi ve sayisinin alt1 veya daha fazla olmasi,

2. Herhangi bir tipte iki veya daha fazla ndrofibromun veya bir
adet pleksiform nérofibromun bulunmasi,

3. Koltuk alt1 veya kasik bdlgesinde ¢illerin bulunmast,
4. Optik gliomun mevcut olmas,
5. 1ki veya daha fazla Lish nodiilii (iris hamartomu) bulunmast,

6. Sfenoid displazisi veya psddoartrozla birlikte veya artroz
olmaksizin uzun kemiklerin korteksinde incelme gibi kemik
anomalilerinin olmas,

7. Birinci dereceden akrabalarinda yukaridaki tani kriterlerine
gore NF1 tanist konulmus olmasi.

karar1 ile genel anestezi planlandi. Genel anestezi risklerini
belirleme ve gereken dnlemleri alma agisindan hasta ayrintilt
muayene ve tetkik islemine tabi tutuldu. Hastanin anestezi
oncesi yapilan fizik muayenesinde viicudunda ¢esitli
biiyiikliiklerde ¢ok sayida cafe au lait lekeleri oldugu gozlendi.
Hatta sirtindaki lezyon devasa biiyiikliikte idi (Resim 1).

Resim 1. Hastanin sirt bolgesini kaplayan cafe au lait lekesi

Yapilan fizik muayene de yiiz basik, gene kiigiik, boyun kisa idi.
Mallampati skoru 3 olarak degerlendirildi. Kardiyovaskiiler
sistem ,Solunum Sistemi muayeneleri normaldi .Norolojik
acidan hasta ile yeterince kooperasyon saglanamadigindan
net bir muayene bulgusuna ulasilamadi . Alinan anamnezinde
hastanin 9 yil énce NF1 tanisi aldig1 ve buna bagli mental
retardasyon ve epilepsisinin de oldugu ogrenildi. Hasta
epilepsi i¢in keppra 500mg(levetirasetam 500mg), rivotril
tb 2mg(klonazepam) ve depakin 500mg(sodyum valproat
500mg) kullanmakta idi. Yapilan laboratuvar tetkiklerinde;
AST,ALT,AKS,.BUN,CR normal siirlarda idi. Tam kan
sayiminda Hb:12.2°den ( normalm alt sinirinda ) baska bir
sorun yoktu. Kanama zamani testleri normaldi. Hepatit testleri
normaldi . EKG’sinde sinuzal tasikardiden baska bir pataloji
yoktu. PA akciger grafisinde kifoskolyotik anatomik yap1 ve
kemiklerdeki dansite azalmas1 goze ¢arpmaktaydi (Resim 2).

Hastanin ASA 2 , mallampati 3 skorlar1 ile operasyonu
planlandi. Hastanin ameliyattan 2 saat Once epilepsi
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Resim 2. PA akciger grafisinde kifoskolyotik anatomik yap1

ilaclarin1 almasi saglandi . Op Oncesi hasta ajite oldugu
icin damar yolu acilip 2 mg dormicum ile premedikasyon
yapildi. Operasyona alinan hasta nabiz ,noninvaziv kan
basinci, oksijen satlirasyonunu degerlendirilmek i¢in standart
monitorizasyona tabi tutuldu. Preoksijenizasyondan sonra
damar yolundan 400 mg pentothal verildi, hastanin solunumu
gidince maske ventilasyonu yapildi maske ventilasyonunda
bir sorun olmadig1 gézlenen hastaya 40 mg Esmeron yapildi,
maske ventilasyona 3 dakika daha devam edildi ve 7 numara
kafl1 tiip ile sorunsuzca entiibe edildi (Resim 3).

Resim 3. Entiibe hasta
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Resim 4. Hastaya ait panoramik c¢ene filmi

Hastada planlanan 3 molar dis i¢in ¢ekim ve 3 premolar
dis i¢in restorasyon islemi genel anestezi altinda basariyla
tamamlandi (Resim 4).

Operasyon sirasinda vital parametreler hep stabil seyretti.
Vaka bir saat siirdi. Ek doz kas gevsetici kullanilmadi.
Hastanin  solunum eforu baslayinca kas gevsetici
atropin,neostigmin ile antagonize edildi. Yeterli solunum ve
kas giiciine ulaginca sorunsuz ekstiibe edildi. Hastada postop
bulantt kusma olustu . Ondaren 4 mg(ondansetron hcl 4 mg)
ile tedavi edildi . Cekimlerinin olusturacagi ddem i¢in 80 mg
prednol (metilprednizolon sodyum siiksinat) IV yapildi .Mide
koruyucu olarak refastil 40mg 1V(esomeprazol)uygulandi.
Hasta 15 dk uyanma odasinda tutuldu, vital bulgularindaki
stabillik korundu, intravendéz 10 mg/kg parasetamol ile
analgezi saglandi ve servise alindi . Servis takiplerinde vital
bulgular stabildi . Dérdiincii saatde orale gecilen hasta 6.
Saatte giiniibirlik anestezi sonrasi eve gonderilme kriterlerine
gore degerlendirilip skorun 8’in iizerinde olmasi sonucu
taburcu edildi (Tablo 2).

Tartisma

Norofibromatosisde tan1 amerikan ulusal saglik enstitiisiiniin
belirledigi 7 parametrik tani kriterlerine gore en az 2 tanesinin
var olmasi ile konulmaktadir (4). Hastaligin belirtileri
¢ocukluk doneminden daha ziyade prepubertal ve pubertal
donemde ortaya ¢ikmaktadir (1) bizimde olgumuzun yasi
19 idi ve 10 yasinda tan1 almist , cildinde yaygin degisik
caplarda cafe au lait lekeleri ve ¢ok sayida norofibromlart
vardi . Hastada ayrica santral sinir sistemi tutulumuna bagh
mental retardasyon ve epilepsi de bulunmaktaydi.

Dental tedavi sirasinda kullanilan anestezik yontem genellikle
lokal anestezidir. Ancak c¢ocuk yas grubu veya sistemik
problemli ileri yastaki hastalarda,mental retarde , psikiyatrik
problemleri nedeniyle kooperasyon kurulamayan veya ciddi
anksiyetesi olan hastalarda ve tedavi alacagi merkeze il
disindan basvurup gelip gitmesi sorun olacak tedavisinin
miimkiin oldugunca tek seansta planlanmasi uygun hastalarda
veya ileri kraniyo fasial,ciddi orofasial travmali hastalarda
tedavinin genel anestezi ile planlanmasi daha uygundur(6).
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Tablo 2. Giiniibirlik anestezi sonrasi eve gonderilme kriterleri.
PADS(Modified postanesthesia disgharge scoring) system (8)

+%20 Preoperatif degerler

Vital bulgular +%20-40 Preoperatif degerler

%40 Preoperatif degerler

Normal, diizgiin ytiriiyiis

Hareket Yardimla yiiriiyebilme

Hareket edememe

Minimal

Bulanti-kusma Orta

Agir

Minimal
Agri Orta

Agir

Minimal

Cerrahi kanama Orta

S = N[O = ND|O = ND|O = N =N

Agir

Biz hastamiza genel anestezi endikasyonunu; mental
retarde olmasi nedeniyle kooperasyon kuramadigimizdan,
il disindan geldigi ve tedavisinin tek seansta bitirilmesi i¢in
ve hastaligina bagli var olan sistemik problemlerinin yakin
takibi ve gerekirse miidahale edilebilmesi nedeniyle ailesinin
de onayi ile uygun gordiik.

Ancak norofibramatosis gibi multisistemik hastaliga sahip
bireylerde anestezi karari vermek ve uygulamasina gegmekte
ciddi bir 6n hazirlik, islem sirasinda yakin takip ilgi ve
islem sonrasi iyi bakim sartlarini olusturmak anlamina da
gelmektedir

Norofibromatosizli olguda genetik mutasyonlara bagli olarak
cok farkli klinik tablolar karsimiza ¢ikabilir(1).

SSS ile ilgili olarak; intrakraniyel lezyon, hamartom, optik
glioma, hidrosefali, noroepitelyal kist, gangliyonéroma,
multiple anevrizmalar seklinde olusumlar olabilir(5). Bunlar
klinikte kendisini epilepsi ve mental retardasyon seklinde
gosterir. Bizimde olgumuzda mental retardasyon ve epilepsi
vardi.

Solunum sistemi ile ilgili olarak intersisyel ac hastaligindan
tutun da mediastende yer kaplayan kitleler hatta ac kanseri
ile bile iliskilendirilmis vakalar literatiirde sunulmaktaydi
(9,10,11). Bizim hastamizda solunum sistemine iliskin
herhangi bir semptom ,muayene bulgusu yada laboratuvar
bulgusu yoktu.

Hasta zor entiibasyon acisindan mallampati 3 olarak
degerlendirildi . Literatiirde bu yumusak doku tiimoriiniin
laringeal , faringeal,trakeal yerlesimlerinin varligindan
bahsedilmektedir (12,13). Ust hava yollarinin bu kitle
etkisi ile daralmasi bize zor ventilasyon zor entiibasyona
seklinde yansiyabilir. Hatta literatiirde uygun vakalar i¢in
genel anesteziden kagmilip rejyonel yontemlerin Snerildigi
vakalarda vardir (14). Ama bizim genel anestezi disinda
bir segenegimiz yoktu. Bu nedenle zor entiibasyon hazirligi
da yapildi. Ancak bizim vakamizda herhangi bir zorluk
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yasamadan entiibasyon islemi gerceklesti.

Karatas ve ark.’nmin g¢aligmasina goére kardiyak agidan
olabilecek malformasyonlar PDA, TA, AKo, VSD ,MVP(14)
icin hastada herhangi bir veri yoktu. Bu hastalarda renal arter
stenozu gibi vaskiiler problemler ve esansiyel hipertansiyonda
literatiirde bahsedilen sorunlardir (15,16). Bizim hastamizda
ise preop bakilan EKGsinde sinuzal tasikardiden bagka
kardiyak agidan herhangi bir pataloji yoktu ve vaka boyunca
da anormal ritm not edilmedi ve tansiyon problemi olmadi.
Bu nedenlerden hasta igin herhangi bir sekilde endokardit
profilaksisi de diistintilmedi.

Bu hastalarda polisitemia vera beklenir (5). Olgumuzun
hemoglobini 12.2idi. Yine bu hasta grubunda artmis malignite
riski vardir (1). Bizim hastamizda malignite diigiindiiren bir
veriye ulagilamadi.

Kemik lezyonlar1 agisinda Skolyoz, pséudo artroz
gelisebilir(17).Bizim hastamizda da kifoskolyoz mevcuttu.

Periferik sinir tutulumlar1 ve kirtlmaya hassas kemik yapilar
nedeniyle (6) islem sirasinda basi bolgeleri desteklendi ve sik
kontrol edildi.

Hastaliga ait GIS ve GUS tutulumu olan literatiirde vakalar
bildirilmistir (16,18) ancak bizim vakamizda bunu diisiindiiren
belirti ve bulgular yoktu.

Genel anestezi uygulanan hastalar anestezi sonrasi
olusabilecek komplikasyonlarin takibi ve tedavisi agisindan
belli bir siire yatakli bir serviste bakim ve gozetimde
tutulmalidir(19). Bizim klinigimizde 13 yatakli bir
servisimiz bulunmaktadir. Hastalarin post op bakim ve
tedavileri bu serviste tamamlandiktan sonra vital bulgulari
stabillesen hastalar giiniibirlik olarak taburcu edilmektedirler.
Maksillofasial cerrahi gegiren diger daha ciddi hastalar ve
giiniibirlik taburcu kriterlerini saglayamayan hastalar ise
yatili olarak tedavi edilmektedir.

Sonug¢ olarak norofibramatozisli bir olgu ile karsilasan
anestezist ayrintilt bir anamnez, ciddi bir fizik muayene
ve sistemlere iliskin bulgular varsa rutinin disinda ileri
tetkik yaptirmaktan kacinmamali ve anestezi hazirligini
ve uygulamasimi tim bu veriler 1s18inda dizayn etmelidir.
Gerekirse hastanin yatarak tedavi edilecegi bir servis
olmadan genel anestezi yapmamalidir.Yapilacak tedavinin
dental islemler gibi hayati zorunlulukta islemler olmamasi
anestezisti yapacagi uygulama konusunda daha hassas ve
daha sorumlu hale getirir. Anestezist dental tedavi i¢in genel
anestezi verecegi bdyle bir hasta grubunda oniindeki bu ¢ok
bilinmeyenli denklemi iyi analiz etmeli ve hasta yararina bir
karara imza atmaldir Islem icin genel anestezi riskleri ve
tedavisinin getirecegi faydalar anestezist , dis hekimi ve aile
tarafindan iyi anlagilmali ve ¢6ziim buna gore tiretilmelidir.
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