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SA`ETAK. Von Recklinghausenova bolest ili neurofibromatoza tip I je jedna od naj~e{}ih autosomno-dominantnih genet-
skih bolesti. Tipi~ne promjene su brojni neurofibromi perifernih `ivaca te pigmentacije ko`e (»café au lait« pjege). Pri-
kazujemo slu~aj prvorodilje s von Recklinghausenovom bolesti. Zatra`ena epiduralna analgezija za inducirani porod je 
odbijena, a carski rez napravljen je u op}oj anesteziji.

Case report
Key words: von Recklinghausen’s disease, labour, anesthesia

SUMMARY. Von Recklinghausen’s disease or type I neurofibromatosis is one of the most common autosomal dominant 
genetic disorders. It is characterized by multiple neurofibromata of periferal nerves and cutaneous pigmentation patches 
(café au lait spots). A case of primipara with von Recklinghausen’s disease is presented. Requested epidural analgesia 
for the induced labour was rejected and cesarean section was performed under general anesthesia.

Uvod

Von Recklinghausenova bolest (neurofibromatoza tip 
1) jedna je od naj~e{}ih autosomno dominantnih ge-
netskih bolesti koja se o~ituje brojnim manifestacijama 
razli~itih organskih sustava. Njena u~estalost u op}oj 
populaciji je oko 1:3000. Zbog mutacije na 17q11.2 do-
lazi do promjene u strukturi neurofibroma koji je su-
presor onkogena RAS. Klini~ki se mo`e manifestirati 
»café-au-lait« pjegama, supkutanim i pleksiformnim 
neurofibromima perifernih ̀ ivaca, razrje|enjem gusto}e 
kostiju, skoliozom, zaostajanjem u rastu, tumorima 
mozga (opti~ki gliom), srca i bubrega, te epilepsijom.1 
Pove}an je rizik, ne samo komplikacija u trudno}i nego 
i komplikacija kako regionalne tako i op}e anestezije2.
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44-godi{nja prvorodilja u 39. tjednu trudno}e prim-
ljena je u bolnicu po dogovorenom terminu na indukciju 
poroda.

Iz anamneze je poznato da pacijentica boluje od ar-
terijske hipertenzije i von Recklinghausenove bolesti 
koja se manifestira neurofibromima na lijevoj i desnoj 
ruci. U vi{e navrata (1983., 2001. i 2003.), bila je pod-
vrgnuta operativnom odstranjenju neurofibroma s po-
dru~ja podlaktica. Iz opstetri~ke se anamneze doznaje 
da je 2006. i 2008. imala dva spontana poba~aja te da su 
joj 2008. ultrazvu~no verificirana dva mioma: jedan in-
tramuralni i jedan submukozni. Na Odjel za dijabetes i 
fetalni rast Klinike za `enske bolesti i porode primljena 
je po prvi puta u 8. tjednu trudno}e zbog kroni~ne hiper-

tenzije i optere}ene opstetri~ke anamneze, radi obrade, 
nadzora i lije~enja.

Tijekom boravka u~ini se laboratorijska obrada i u 
terapiju je uveden Ca antagonist, progesteron i anti-
mikotik, te niskomolekularni heparin. Daljnji tijek trud-
no}e bio je uredan i bez komplikacija. Pacijentica se 
ponovno prima u 39. tjednu trudno}e radi indukcije po-
roda. Laboratorijski nalazi bili su uredni osim povi{ene 
vrijednosti fibrinogena (9.6 g/L), te povi{enih vrijedno-
sti leukocita (14.0 x 109/L). Tlak je bio normalan do 
umjereno povi{en.

Po prijemu je zapo~eta infuzija oksitocina, uz doda-
tak meperidina za analgeziju. U prvo porodno doba 
zatra`ena je epiduralna analgezija. Budu}i da neurora-
diolo{ka obrada nije u~injena, anesteziolog je odbio dati 
epiduralnu analgeziju. Zbog protrahiranosti poroda, 
dobi pacijentice i osnovne bolesti (arterijska hiperten-
zija, von Recklinghausenova bolest, stanje nakon dva 
spontana poba~aja, miomi uterusa) odlu~i se porod do-
vr{iti carskim rezom u op}oj anesteziji.

Preoperativno pacijentica je intravenski dobila am-
pulu metoklopramida. U operacijskoj sali postavljen je 
standardni monitoring. Endotrahealna intubacija u~i-
njena je nakon brze indukcije tiopentalom 5mg/kg, te 
sukcinilkolinom 1,5 mg/kg. Poslije intubacije dodano je 
6mg/kg rokuronija. Anestezija je nastavljena sevoflura-
nom 0,5 MAC u O
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je bio 155/85 mmHg, nakon indukcije sistoli~ki se kre-
tao u rasponu od 130–150 mmHg, a dijastoli~ki od 90–
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100 mmHg. Deset minuta nakon indukcije porodi se 
`ensko novoro|en~e, 3720g/49cm, Apgara 10/10. Po 
stezanju pupkovine dodan je fentanyl i midazolam te 10 
i.j. oksitocina u bolusu, potom i 10 i.j. u infuziji. Nakon 
zavr{etka operacije pacijentica se probudi i ekstubira u 
operacijskoj dvorani. Babinje proti~u uredno te se pa-
cijentica otpu{ta ku}i bez komplikacija.

Rasprava

Spinalni tumori postoje kod 40% bolesnica s asimp-
tomatskom klasi~nom neurofibromatozom3 (NF). Ve-
}inom su smje{teni lateralno u intervertebralnom fora-
menu, sa {irenjem u spinalni kanal.4 Rast i umno`avanje 
tumora du` cijelog CNS-a iz neuroektoderma je nepre-
dvidljivo. Kod oba tipa NF-a, trudno}a mo`e dovesti do 
zna~ajnog pogor{anja u smislu brzog rasta perifernih i 
centralnih tumora pod utjecajem progesterona i hor-
mona rasta te, posljedi~no, pove}anog rizika od na-
stanka intrakranijalne hipertenzije.5 U pacijenata s neu-
rofibromatozom uz prisutnost tumora u blizini spinal-
nog kanala i izlazi{ta ̀ ivaca, regionalna anestezija mo`e 
biti kontraindicirana ne samo zbog mogu}nosti punkcije 
neurofibroma, ve} i zbog pove}anog rizika od duralne 
punkcije. Ako se dura punktira ispod spinalnog ili in-
trakranijalnog tumora mo`e do}i do ozljede kralje`ni~ne 
mo`dine zbog brze dekompresije koja se mo`e manife-
stirati paraplegijom, kvadriplegijom ili ~ak smr}u, oso-
bito kod ve} povi{enog intraktranijalnog tlaka.6

Oko 5% oboljelih ima intraoralne manifestacije bole-
sti7 koje uklju~uju neurofibrome u larinksu ili jeziku8 
koji ote`avaju intubaciju. Ote`ana intubacija mo`e se 
o~ekivati i zbog rigidnosti cervikalne kralje`nice, zatim 
deformiteta kostiju lica (hipertrofije ili atrofije, asime-
trije), makroglosije, makrocefalije, specifi~nih abnor-
malnosti mandibule.9 Uz ote`anu intubaciju, i manualna 
ventilacija mo`e biti nemogu}a zbog orofaringealne op-
strukcije.

Hipertenzija je naj~e{}a kardiovaskularna manifesta-
cija NF-a, javlja se u oko 6% oboljelih2 i mo`e biti mul-
tifaktorijalna. U mla|ih s NF-om je ve}inom posljedica 
stenoze renalne arterije koja mo`e biti bilateralna.10 
 Stoga je u navedenih preporu~ljiv nadzor arterijskog 
tlaka i oprez kod lije~enja hipertenzije s potencijalno 
nefrotoksi~nim lijekovima. Neurofibromi mogu zahva-
titi srce uzrokuju}i pritom hipertrofiju i sni`enje istisne 
ventrikularne frakcije.11

Uz spomenuto, u trudnica s neurofibromatozom tip 1 
javljaju se ~e{}e nego u op}oj populaciji i druge kom-
plikacije u trudno}i: preeklampsija, eklampsija, HELLP 
sindrom, pogor{anje stenoze renalne arterije te ~e{}i 
 fetalni distres.2

Opisana je i promijenjena reakcija na mi{i}ne relak-
sanse: pove}ana osjetljivost na nedepolariziraju}e agen-
se uz smanjenu osjetljivost na depolariziraju}e agense.12 
Neki pak autori opisuju produljeno trajanje neuromu-
skularnog bloka nakon primjene i depolariziraju}ih i 
nedepolariziraju}ih agenasa.13 Stoga bi bilo uputno po-

staviti neuromuskularni monitoring kada je nu`na upo-
treba mi{i}nih relaksansa prigodom op}e anestezije u 
pacijenata s NF-om.

Premda ve}ina slu~ajeva s NF ne}e predstavljati pro-
blem, pa`ljiva preoperativna obrada je izuzetno va`na. 
Zbog navedenih rizika i potencijalne brze progresije bo-
lesti u trudno}i, prije davanja regionalne anestezije, bilo 
bi nu`no u~initi MR kralje`nice i to tijekom tre}eg tri-
mestra trudno}e.5 Kako MR u na{e pacijentice nije bila 
prethodno u~injena, a nije je bilo mogu}e u~initi u krat-
kom vremenskom intervalu, anesteziolog je odustao od 
regionalne anestezije. Za analgeziju se mo`e alternativ-
no upotrijebiti TENS, opioidi, N
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blok za instrumentalni porod.13 Budu}i da porod nije 
adekvatno napredovao, porodni~ar je postavio indika-
ciju za carski rez. Fizikalnim pregledom nije na|eno 
klini~kih pokazatelja ote`ane intubacije te je navedeni 
zahvat u~injen u op}oj anesteziji

Zaklju~ak

Iako je neurofibromatoza vi{eorganska bolest s broj-
nim anesteziolo{kim rizicima, ve}ina bolesnica ima 
blagi oblik bolesti i zahvat pro|e bez potencijalnih broj-
nih komplikacija. Prednost se mo`e dati regionalnoj 
anesteziji samo ukoliko u kasnoj trudno}i postoji pret-
hodna radiolo{ka verifikacija planiranog mjesta punk-
cije.
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