
Fakomatozlar içerisinde en sýk rastlanýlan nörofibro-
matosis ilk olarak 1882 yýlýnda Von Recklinghausen
tarafýndan tarif edilmiþtir. Otozomal dominant olarak
kalýtýmsal geçiþ gösterdiði bilinmekle birlikte yüksek mu-
tasyon hýzý nedeniyle heterojen bir antite olduðu
düþünülmektedir (1).

Pigmente maküler deri lezyonlarý, multiple benign
deri nodülleri (dermal nörofibromatosis), somatik, kranial
ve otonom sinirlerin benign tümörleri hastalýðýn klasik be-
lirtileridir. Feokromositoma, akromegali, Addison
hastalýðý, tirotoksikoz ve hiperparatiroidizm gibi birçok
endokrin bozuklukta nörofibromatosise eþlik edebilir (2,3).

Gebelikte nörofibromatosise baðlý geliþtiði düþünülen
komplikasyonlar; yeni fibromlarýn çýkmasý veya mevcut
kutaneöz lezyonlarýn kötüleþmesi (4), nörofibromlar içeri-
sine massif kanama (5), gestasyonel hipertansiyon (6), spon-
tan abort, ölü doðum intrauterin geliþme geriliði, preterm
eylem (7) ve spontan hemotoraksa baðlý maternal ölümdür
(8).
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Materyel ve Metod: Nörofibromatosis ve gebeliði olan 2 has-
tanýn herikisinde de hipertansiyon saptanmasý üzerine hos-
pitali-zasyonlarýna karar verildi.

Bulgular: 1. olguda preeklampsi tanýsý konuldu ve tansiyon kon-
trol altýna alýndýktan sonra yapýlan seri sonografilerde
geliþme geriliði düþünüldü. Spontan kontraksiyonlar son-
rasý fetal distress tanýsýyla sezaryene alýndý. Eylemi
baþlamýþ olan 2. olguda yapýlan sonografi de fetal kardiak
aktivitenin olmadýðý gözlendi. Spontan vajinal doðum sað-
landý. Her iki vakada da postpartum komplikasyon olmadý.

Sonuç: Gebelik nörofibromatosis iliþkisi konusunda tartýþmalar
mevcuttur. Hipertansiyon, intrauterin geliþme geriliði, ölü
doðum, spontan abortus, preterm eylem gibi komplikasyon-
larýn arttýðýný bildiren çok sayýda olgu sunumu mevcut ol-
makla birlikte geniþ serili tek çalýþmada nörofibromatosisin
obstetrik komplikasyonlarý arttýrmadýðý bildirilmiþtir. 2 ol-
gumuzda da gebeliklerin komplikasyonlarla seyretmiþ ol-
masý bu hastalarýn gebeliklerinin tartýþmalar ortadan
kalkýncaya kadar dikkatli takip edilmesi gerekliliðini
desteklemektedir.
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Summary
Objective: To present obstetric complications in two pregnant pa-

tients with neurofibromatosis.

Institution: Baþkent University Adana Obstetrics And
Gynecology Department.

Material and Methods: Two pregnant patients with neurofibroma
tosis were hospitalized with the diagnosis of hypertension.

Findings: Preeclampsia was diagnosed in the first case and after
the hypertension stabilized, intrauterine growth retardation
was suspected during the serial sonogrophic examinations.
After spontaneus contractions began the patient was deliv-
ered by cesarean section for fetal distress. The second hy-
pertensive case was in labor and fetal cardiac activity was
absent in sonography. She delivered vaginally. In both case
there were not postpartum complications.

Conclusion: There are controversies about the relationship be-
tween pregnancy and neurofibromatosis. There are a lot of
case reports about inreased hypertension, intrauterine growth
retardation, stillbirth, spontaneous abortion and preterm de-
livery rates in these patients. However in the largest series it
is thought that neurofibromatosis does not increase obstetric
complications. As we seen complications in our 2 cases we
recommend follow up of these patients pregnancies must be
done carefully until this contraversies resolves.
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Biz bu makalemizde gebelikleri sýrasýnda hipertansi-
yon geliþen iki nörofibromatosis vakasýný sunarak litera-
türdeki bilgiler ýþýðýnda konuyu tartýþmak istiyoruz.

Olgu Sunumlarý

Olgu 1

HK, 23 yaþýnda, gravida 1 olan ve son adet tarihini
bilmeyen hasta ilk muayenesinde, tüm vücudunda yaygýn
fibromlar ve hipertansiyon (Tansiyon Arteriyel:170/110
mmHg) saptanmasý üzerine hastaneye kabul edildi.
Muayenesinde fundus yüksekliði yaklaþýk 30 haftalýk
gebelikle ile uyumlu bulundu. Vücudunda yaygýn "cafe eau
lait" lekeleri ve ++ pretibial ödem saptandý. Vücudundaki
yaygýn fibromlarýn pubertal döneme rastlayan yaþlarda
baþladýðý ve aile hikayesinin normal olduðu öðrenildi.
Gebelik boyunca lezyonlarda herhangi bir deðiþiklik
tanýmlanmadý. Yapýlan ultrasonografi de femur uzunluðu-
nun 31 hafta, biparietal çapýn 30 hafta 5 gün, abdominal
çevrenin 29 haftayla uyumlu olduðu ve amniotik indeksin
80 mm olduðu saptandý. Umblikal arter kan akým örnekleri
patolojik olarak deðerlendirildi (Sistol/Diastol:8.8,
Pulsatilite Ýndeksi:2.19, Rezistans Ýndeks:0.88).

Yapýlan laboratuvar tetkiklerinde 6 saat arayla
bakýlan iki spot idrar örneðinde 3 gr/lt ve 2gr/lt proteinüri
dýþýnda herhangi bir anormal deðer yoktu.

Hastanýn hipertansiyonu önce Nifedipin 10 mg sub-
lingual verilerek, daha sonrada alfametil dopa 250 mgr
tablet 6 saatte bir verilerek kontrol altýna alýndý.
Takiplerde tansiyon arteriyel 130/90 ile 160/110 mmHg
arasýnda deðiþen seyir gösterdi. Yatýþýnýn 9. gününde am-
nion sývýsýnýn azalmaya baþladýðý (amniotik indeks 32
mm) farkedildi. Ultrason ölçümlerinde fetal geliþimin dur-
duðu gözlendi. Ayný gün spontan kontraksiyonlarý
baþlayan hastanýn             kontraksiyon stress testinde geç
deselerasyonlarýn tespit edilmesi üzerine fetal distres
tanýsýyla sezaryene alýndý.          1. dk Apgarý 1, 5.dk
Apgarý 7 olan 1590 gr, 45 cm bir kýz bebek doðurtuldu.
Hastanýn postpartum takipleri normal seyretti ve doðum-
dan sonraki 5.gün taburcu edildi. Yenidoðanda nörofibro-
matosise ait herhangi bir bulgu yoktu.

Olgu 2

TD, 30 yaþýnda, gravida 1 olan ve son adet tarihini
bilmeyen hasta doðum aðrýlarýnýn baþlamasý üzerine has-
tanemize baþvurdu. Vücudunda yaygýn fibromlarý olan
hastanýn fundus yüksekliði yaklaþýk 32 hafta ile uyumlu,
tansiyon arteriyel 150/100 mmHg idi. Hastanýn ++ pretib-
ial ödemi mevcuttu. Hipertansiyon ve fetal kardiyak
atýmýn duyulamamasý üzerine hastaneye kabul edildi.

Aile anamnezi normal olan hastanýn vücudunda çok
sayýda fibromatöz kitleler mevcuttu. Pelvik muayenede
servikal açýklýk ve silinmenin sýrasýyla 4 cm ve %60
olduðu tespit edildi. Yapýlan sonografide biparietal çap 30
hafta, femur uzunluðu 27 hafta 4 gün ile uyumlu, amnion

sývýsýnýn azalmýþ olduðu (tek cepte 22 mm) ve fetal kar-
diak aktivitenin olmadýðý görüldü.

Laboratuvar tetkiklerinde spot idrarda 0.3 gr/lt pro-
teinüri dýþýnda herhangi bir patalojik bulgu yoktu.

Hasta ayný gün 1420 gr, 42 cm ölü bir erkek bebek
doðurdu. Hastanýn takipleri normal seyretti.

Tartýþma

Nörofibromatosis tip 1 insanlarda görülen en sýk
genetik hastalýklardan birisidir ve insidansý 1/3500’dür
(9). Bu hastalarýn fertiliteleri bozulmamýþtýr ve gebelik-
leri dikkatli bir þekilde izlenmesi gereken hasta grubunu
oluþturmaktadýr.

Gebelik nörofibromatosis iliþkisini ancak literatür-
lerde bildirilen sýnýrlý sayýda vaka serileriyle deðerlendi-
rebiliyoruz. Bu nedenle de gebelik sýrasýnda oluþabilecek
komplikasyonlarýn boyutunu deðerlendirmek zor bir hale
gelmektedir.

105 nörofibromatosisli kadýnýn 247 gebelik
sonuçlarýný inceleyen en fazla vakayý içeren tek çalýþma-
da gebeliðe baðlý olarak nörofibromlarda %60 hastada bir
artýþ olduðu, %52 hastada ise mevcut nörofibromlarýn
büyüdüðü tespit edilmiþtir. Bu çalýþmanýn en önemli
sonucu, bildirilmiþ pek çok olgu sunumlarýnýn aksine, art-
mýþ sezaryen oranlarý dýþýnda preeklampsi, geliþme ger-
iliði, preterm eylem, spontan abortus, ölü doðum veya peri-
natal mortalite gibi komplikasyonlarda bir artýþa rastlanýl-
mamýþ olmasýdýr (4). Bizim her iki olgumuzda da nörofi-
bromlarýn gebelikte arttýðýna veya büyüdüðüne dair bir
bulguya rastlayamadýk.

Nörofibromatosis multiple organ sistemlerini etkileye-
bilen bir hastalýktýr. Vasküler nörofibromatosis sýklýðý
bilinmemekle birlikte, nörofibromatosiste vasküler lezyon-
larýn olabileceði, bu hastalýkta daha çok küçük arterler ve
arteriollerin tutulduðu ve buna baðlý rüptür ve massif he-
morajinin geliþebileceðine dair yayýnlar mevcuttur (5).
Gebelikleri sýrasýnda spontan hemotoraks geliþen 2 vaka
bildirilmiþtir (8). Nörofibromatosisli gebelerde artan kan
akýmý ve kan volümüne bu tür damarlarýn yeterince uyum
saðlayamayacaðý ve geniþleyemeyeceði buna baðlý
olarakta plasental yetmezlik, intrauterin geliþme geriliði,
fetal distres ve hipertansiyonun bu vakalarda daha sýk
geliþeceði ileri sürülen görüþler arasýndadýr (3).

Nörofibromatosisli 10 gebe hastanýn 7’sinde hipertan-
siyon geliþtiði bildirilirken (6) Jarvis ve Cromptonun
10 hastadaki 27 gebeliði bildirdikleri makalelerinde sadece
2 hastanýn, ilk gebeliklerinde preeklampsi geliþtiði
bildirilmiþtir. Bu araþtýrmacýlar nörofibromatosisin spesi-
fik bir obstetrik komplikasyonla iliþkili olmadýðýna inan-
maktadýrlar (10).

Ýlk olgumuzda preeklampsi, ikinci olguda hipertansi-
yon tespit edilmiþ olmasýnýn rastlantýsal mý yoksa altta
yatan vasküler lezyonlara mý baðlý olduðunu tespit etmek
mümkün deðildir.
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9 hastanýn 34 gebeliðinde %20.7 spontan abortusa,
%8.7 ölü doðuma, %13 hastada da intrauterin geliþme ge-
riliðine rastlanýlmýþtýr (6). Ýlk vakamýzdaki hasta son
adet tarihini bilmemekle birlikte biparietal çap, femur uzun-
luðu ve fetal abdominal çevre uyumsuzluðu, patolojik
Doppler deðerleri, seri takiplerde fetal geliþimin gözlen-
memiþ olmasý ve amnionun azalmasý plasental yetmezlik
ve intra-uterin geliþme geriliði lehine bulgulardýr.

Sonuç

Bildirdiðimiz 2 nörofibromatosis olgusu birçok olgu
sunumunda bildirildiði gibi obstetrik komplikasyonlarýn
arttýðý görüþünü desteklemektedir. Ancak geniþ serilerde
obs-tetrik komplikasyonlarýn artýþýnýn gösterilememiþ ol-
masý bu komplikasyonlarýn sporadik olabileceðini
düþündürmektedir. Bazý yazarlar bu hastalarýn gebelik-
lerinin geliþebilecek çok ciddi komplikasyonlar nedeniyle
sonlandýrýlmasýný ve hatta bu hastalarda sterilizasyonu
önerirken (5), baþka araþtýrmacýlarýn bu görüþte olma-
malarý konunun daha geniþ serili çalýþmalara ihtiyaç duy-
duðunu göstermektedir.

Konu hakkýnda daha detaylý bilgiler alýnana dek bu
hastalarda kontrasepsiyon da hormonal yöntemlerden
kaçýnýlmasý, bu hastalarýn gebeliklerinin yüksek riskli
olarak deðerlendirilmesinin doðru bir yaklaþým olacaðý
kanaatindeyiz.
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