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Ozet

Summary

Amag: Norofibromatosisli iki gebe hastada rastladigimiz ob-
stetrik komplikasyonlar1 sunmak.

Calismanin Yapildigi Yer: Baskent Universitesi Adana
Uygulama ve Arastirma Merkezi Kadin Hastaliklar1 ve
Dogum Klinigi.

Materyel ve Metod: Norofibromatosis ve gebeligi olan 2 has-
tanin herikisinde de hipertansiyon saptanmasi iizerine hos-
pitali-zasyonlarina karar verildi.

Bulgular: 1. olguda precklampsi tanisi konuldu ve tansiyon kon-
trol altina alindiktan sonra yapilan seri sonografilerde
gelisme geriligi diigiiniildii. Spontan kontraksiyonlar son-
rast fetal distress tanisiyla sezaryene alindi. Eylemi
baslamis olan 2. olguda yapilan sonografi de fetal kardiak
aktivitenin olmadig1 gozlendi. Spontan vajinal dogum sag-
land1. Her iki vakada da postpartum komplikasyon olmadi.

Sonug: Gebelik norofibromatosis iliskisi konusunda tartismalar
mevcuttur. Hipertansiyon, intrauterin gelisme geriligi, 6lii
dogum, spontan abortus, preterm eylem gibi komplikasyon-
larin arttigini bildiren ¢ok sayida olgu sunumu mevcut ol-
makla birlikte genis serili tek ¢alismada ndrofibromatosisin
obstetrik komplikasyonlar1 arttirmadigi bildirilmistir. 2 ol-
gumuzda da gebeliklerin komplikasyonlarla seyretmis ol-
mas1 bu hastalarin gebeliklerinin tartigmalar ortadan
kalkincaya kadar dikkatli takip edilmesi gerekliligini
desteklemektedir.
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Objective: To present obstetric complications in two pregnant pa-
tients with neurofibromatosis.

Institution: Baskent 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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Fakomatozlar igerisinde en sik rastlanilan nérofibro-
matosis ilk olarak 1882 yilinda Von Recklinghausen
tarafindan tarif edilmistir. Otozomal dominant olarak
kalitimsal gegis gosterdigi bilinmekle birlikte yiliksek mu-
tasyon hizi nedeniyle heterojen bir antite oldugu
diigiiniilmektedir (1).
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Pigmente makiiler deri lezyonlari, multiple benign
deri nodiilleri (dermal nérofibromatosis), somatik, kranial
ve otonom sinirlerin benign tiimorleri hastaligin klasik be-
lirtileridir.  Feokromositoma, akromegali, Addison
hastalig1, tirotoksikoz ve hiperparatiroidizm gibi birgok
endokrin bozuklukta nérofibromatosise eslik edebilir (2,3).

Gebelikte norofibromatosise baglh gelistigi diisiiniilen
komplikasyonlar; yeni fibromlarin ¢ikmasi veya mevcut
kutanedz lezyonlarin kétiilesmesi (4), norofibromlar igeri-
sine massif kanama (5), gestasyonel hipertansiyon (6), spon-
tan abort, 6lii dogum intrauterin gelisme geriligi, preterm
eylem (7) ve spontan hemotoraksa bagli maternal dlimdiir
®).
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NOROFIBROMATOSIS VE GEBELIK: 2 OLGU SUNUMU

Biz bu makalemizde gebelikleri sirasinda hipertansi-
yon gelisen iki nérofibromatosis vakasini sunarak litera-
tiirdeki bilgiler 15181nda konuyu tartigmak istiyoruz.

Olgu Sunumlari
Olgu 1

HK, 23 yasinda, gravida 1 olan ve son adet tarihini
bilmeyen hasta ilk muayenesinde, tiim viicudunda yaygin
fibromlar ve hipertansiyon (Tansiyon Arteriyel:170/110
mmHg) saptanmas: {izerine hastaneye kabul edildi.
Muayenesinde fundus yiiksekligi yaklasik 30 haftalik
gebelikle ile uyumlu bulundu. Viicudunda yaygin "cafe eau
lait" lekeleri ve ++ pretibial 6dem saptandi. Viicudundaki
yaygin fibromlarin pubertal doneme rastlayan yaslarda
bagladig1 ve aile hikayesinin normal oldugu o6grenildi.
Gebelik boyunca lezyonlarda herhangi bir degisiklik
tanimlanmadi. Yapilan ultrasonografi de femur uzunlugu-
nun 31 hafta, biparietal ¢apmn 30 hafta 5 giin, abdominal
cevrenin 29 haftayla uyumlu oldugu ve amniotik indeksin
80 mm oldugu saptandi. Umblikal arter kan akim 6rnekleri
patolojik olarak degerlendirildi (Sistol/Diastol:8.8,
Pulsatilite Indeksi:2.19, Rezistans Indeks:0.88).

Yapilan laboratuvar tetkiklerinde 6 saat arayla
bakilan iki spot idrar 6rneginde 3 gr/lt ve 2gr/1t proteiniiri
disinda herhangi bir anormal deger yoktu.

Hastanin hipertansiyonu 6nce Nifedipin 10 mg sub-
lingual verilerek, daha sonrada alfametil dopa 250 mgr
tablet 6 saatte bir verilerek kontrol altina alindi.
Takiplerde tansiyon arteriyel 130/90 ile 160/110 mmHg
arasinda degisen seyir gosterdi. Yatiginin 9. giinlinde am-
nion sivisinin azalmaya basladigi (amniotik indeks 32
mm) farkedildi. Ultrason 6lgiimlerinde fetal gelisimin dur-
dugu gozlendi. Ayni giin spontan kontraksiyonlari
baslayan hastanin kontraksiyon stress testinde ge¢
deselerasyonlarin tespit edilmesi lizerine fetal distres
tanisiyla sezaryene alindi. 1. dk Apgart 1, 5.dk
Apgar1 7 olan 1590 gr, 45 cm bir kiz bebek dogurtuldu.
Hastanin postpartum takipleri normal seyretti ve dogum-
dan sonraki 5.giin taburcu edildi. Yenidoganda nérofibro-
matosise ait herhangi bir bulgu yoktu.

Olgu 2

TD, 30 yasinda, gravida 1 olan ve son adet tarihini
bilmeyen hasta dogum agrilarinin baglamasi ilizerine has-
tanemize bagvurdu. Viicudunda yaygin fibromlar: olan
hastanin fundus yiiksekligi yaklasik 32 hafta ile uyumlu,
tansiyon arteriyel 150/100 mmHg idi. Hastanin ++ pretib-
ial 6demi mevcuttu. Hipertansiyon ve fetal kardiyak
atimin duyulamamasi iizerine hastaneye kabul edildi.

Aile anamnezi normal olan hastanin viicudunda ¢ok
sayida fibromatoz kitleler mevcuttu. Pelvik muayenede
servikal agiklik ve silinmenin sirastyla 4 cm ve %60
oldugu tespit edildi. Yapilan sonografide biparietal ¢ap 30
hafta, femur uzunlugu 27 hafta 4 giin ile uyumlu, amnion
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sivisinin azalmis oldugu (tek cepte 22 mm) ve fetal kar-
diak aktivitenin olmadig1 goriildii.

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

Hasta ayn1 giin 1420 gr, 42 cm 06lii bir erkek bebek
dogurdu. Hastanin takipleri normal seyretti.

Tartisma

Norofibromatosis tip 1 insanlarda goriilen en sik
genetik hastaliklardan birisidir ve insidanst 1/3500’diir
(9). Bu hastalarin fertiliteleri bozulmamistir ve gebelik-
leri dikkatli bir sekilde izlenmesi gereken hasta grubunu
olusturmaktadir.

Gebelik norofibromatosis iligkisini ancak literatiir-
lerde bildirilen sinirh sayida vaka serileriyle degerlendi-
rebiliyoruz. Bu nedenle de gebelik sirasinda olusabilecek
komplikasyonlarin boyutunu degerlendirmek zor bir hale
gelmektedir.

105 norofibromatosisli  kadinin 247  gebelik
sonuglarini inceleyen en fazla vakayi igeren tek ¢alisma-
da gebelige bagl olarak nérofibromlarda %60 hastada bir
artis oldugu, %52 hastada ise mevcut ndrofibromlarin
biytdigi tespit edilmisti. Bu g¢aligmanin en O6nemli
sonucu, bildirilmis pek ¢ok olgu sunumlarinin aksine, art-
mis sezaryen oranlari1 disinda preeklampsi, gelisme ger-
iligi, preterm eylem, spontan abortus, 6lii dogum veya peri-
natal mortalite gibi komplikasyonlarda bir artisa rastlanil-
mamis olmasidir (4). Bizim her iki olgumuzda da norofi-
bromlarin gebelikte arttigina veya biiyiidiigiine dair bir
bulguya rastlayamadik.

Norofibromatosis multiple organ sistemlerini etkileye-
bilen bir hastaliktir. Vaskiiler nérofibromatosis sikligi
bilinmemekle birlikte, ndrofibromatosiste vaskiiler lezyon-
larin olabilecegi, bu hastalikta daha ¢ok kiiglik arterler ve
arteriollerin tutuldugu ve buna bagl riiptiir ve massif he-
morajinin gelisebilecegine dair yayinlar mevcuttur (5).
Gebelikleri sirasinda spontan hemotoraks gelisen 2 vaka
bildirilmigtir (8). Norofibromatosisli gebelerde artan kan
akimi ve kan voliimiine bu tiir damarlarin yeterince uyum
saglayamayacagi ve genisleyemeyecegi buna bagh
olarakta plasental yetmezlik, intrauterin gelisme geriligi,
fetal distres ve hipertansiyonun bu vakalarda daha sik
gelisecegi ileri siiriilen goriisler arasindadir (3).

Norofibromatosisli 10 gebe hastanin 7’sinde hipertan-
siyon gelistigi bildirilirken (6) Jarvis ve Cromptonun
10 hastadaki 27 gebeligi bildirdikleri makalelerinde sadece
2 hastanin, ilk gebeliklerinde preeklampsi gelistigi
bildirilmistir. Bu aragtirmacilar ndrofibromatosisin spesi-
fik bir obstetrik komplikasyonla iligkili olmadigina inan-
maktadirlar (10).

11k olgumuzda preeklampsi, ikinci olguda hipertansi-
yon tespit edilmis olmasinin rastlantisal m1 yoksa altta
yatan vaskiiler lezyonlara mi1 bagli oldugunu tespit etmek
miimkiin degildir.
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9 hastanin 34 gebeliginde %20.7 spontan abortusa,
%38.7 6lii doguma, %13 hastada da intrauterin gelisme ge-
riligine rastlamilmustir (6). Tlk vakamizdaki hasta son
adet tarihini bilmemekle birlikte biparietal ¢cap, femur uzun-
lugu ve fetal abdominal ¢evre uyumsuzlugu, patolojik
Doppler degerleri, seri takiplerde fetal gelisimin gozlen-
memis olmasi ve amnionun azalmasi plasental yetmezlik
ve intra-uterin gelisme geriligi lehine bulgulardir.

Sonuc¢

Bildirdigimiz 2 nérofibromatosis olgusu birgok olgu
sunumunda bildirildigi gibi obstetrik komplikasyonlarin
arttig1 goriisiinii desteklemektedir. Ancak genis serilerde
obs-tetrik komplikasyonlarin artisinin gosterilememis ol-
mast bu komplikasyonlarin sporadik olabilecegini
diistindlirmektedir. Bazi yazarlar bu hastalarin gebelik-
lerinin gelisebilecek ¢ok ciddi komplikasyonlar nedeniyle
sonlandirilmasint ve hatta bu hastalarda sterilizasyonu
onerirken (5), baska aragtirmacilarin bu goriiste olma-
malar1 konunun daha genis serili ¢aligmalara ihtiya¢ duy-
dugunu gostermektedir.

Konu hakkinda daha detayli bilgiler alinana dek bu
hastalarda kontrasepsiyon da hormonal yodntemlerden
kagmnilmasi, bu hastalarin gebeliklerinin yiiksek riskli
olarak degerlendirilmesinin dogru bir yaklasim olacagi
kanaatindeyiz.
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