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ÖZET
Kseroderma Pigmentosum (KP) otozomal ressesif bir hastal›kt›r. Dermal fibroblastlar›n ultraviyole (UV) nedeniyle ha-

sarlanm›fl DNA’y› onarmada yetersiz kalmalar› sonucunda, günefl ›fl›¤›na afl›r› hassasiyet ve yüksek cilt kanseri insidans› ile
karakterizedir Kseroderma Pigmentosumlu hastalar genellikle cilt kanseri cerrahisi geçirmek zorunda kal›rlar. Bu yaz›da,
KP’lu iki olgu sunduk. ‹lk olgu, siklosporin tedavisi alt›nda genel anesteziden derlenmesi uzayan bir hastayd›. ‹kinci olgu ise,
düflük psödokolinesteraz seviyesi oldu¤u bilinen bir hastada uygulad›¤›m›z infraklavikular sinir blo¤u deneyimimizdi.

ANAHTAR KEL‹MELER: Kseroderma Pigmentosum; Anestezi; ‹nfraklavikular blok.

SUMMARY
XERODERMA PIGMENTOSUM AND ANESTHESIA (TWO CASE REPORTS)

Xeroderma Pigmentosum (XP) is an autosomal recessive disorder. It is characterized by extreme sensitivity to sun exposure and a
high incidence of skin cancer due to a deficient ability of dermal fibroblasts to repair ultraviolet light-damaged DNA. Patients with
XP usually have to undergo skin cancer surgeries. In this report, we presented two cases with XP. First case was a patient under
cyclosporine therapy who showed delayed recovery after general anesthesia. Second case had low pseudocholinesterase level and
infraclavicular nerve block was preferred for surgery.
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G‹R‹fi

Kseroderma Pigmentosum (KP), nadir (1: 250.000)
rastlanan otozomal ressesif geçiflli bir hastal›kt›r. Ksero-
derma Pigmentosumda, ultraviole (UV)’nin yaratt›¤›
DNA hasar› ya nükleotid onar›m defekti ya da replikas-
yon sonras› onar›m defekti sebebiyle oluflur. Erken yaflta
görülen cilt kanserleri, çeflitli göz bulgular› ve nörolojik
anormalliklerle karakterizedir (1). KP’lu hastalar genel-
likle cilt kanserleri nedeniyle cerrahi geçirirler. Mevcut
DNA tamir hasar›, inhalasyon ajanlar›n› genotoksik hale
getirebilir. Bu hastalar hava yolunun zor temini, nörolo-
jik defisit geliflimi, UV’nin yarataca¤› cilt hasar› ve kul-
land›klar› ilaçlar›n anesteziklerle etkileflimi nedeniyle
farkl›l›k gösterirler (2, 3).

OLGU SUNUMLARI

Olgu I: 37 yafl›nda KP oldu¤u bilinen kad›n hastaya,
burun dorsumu cildindeki tümör nedeniyle tümör eksiz-
yonu ve greft ile onar›m ameliyat› planland›. Hastan›n
daha önce 12 kere çeflitli lokalizasyonlarda tümör eksiz-
yonu ameliyatlar› geçirdi¤i, bunlardan alt›s›n›n genel
anestezi alt›nda uyguland›¤› ö¤renildi. Hasta önceki ge-
nel anestezi deneyimlerinde herhangi bir sorun ile karfl›-

lafl›lmad›¤›n› belirtti.  Son 4 y›ld›r 150 mg gün-1 siklos-
porin kullanmaktayd›. Preoperatif de¤erlendirmede fizik
muayene ve laboratuar incelemeleri normaldi. Hastaya
elekrokardiyogram (EKG), non invaziv kan bas›nc›
(NIKB), periferik oksijen saturasyonu (SpO2) monitori-
zasyonu sonras›nda damar yolu aç›larak, Midazolam
1 mg ve Fentanil 100m intravenöz (iv) uyguland›. Anes-
tezi indüksiyonu 5 mg kg-1 Na-Tiyopental ve 0.5 mg kg-1

Rokuronyum ile sa¤land›ktan sonra, hasta kolayl›kla
orotrakeal entübe edildi. Anestezi idamesi %50-50 O2-
N2O (2 L) ve %1-2 Sevofluran ile sa¤land›. Yaklafl›k 60
dakika süren operasyonun sonunda, inhalasyon anestezi-
¤inin kesilmesinden 8 dakika sonra  komplikasyonsuz
ekstübasyon yap›ld›. Bilinci tam olarak aç›lmayan, veri-
len komutlara uyum göstermeyen hasta, ameliyat masa-
s›nda maske ile oksijen verilerek monitorize izleme de-
vam edildi. Hastan›n anestezi Aldrete Derlenme Skoru
(PAS) (Kas aktivasyonu, solunum, dolafl›m, cilt rengi,
fluur durumu) (4) inhalasyon anesteziklerinin kesilme-
sinden sonraki 15. dakikada 6 puan, 20. dakikada 8 puan
olarak ölçüldü. Göz açma zaman› yaklafl›k 22. dakika
ölçüldü. Hasta anestezinin sonland›r›lmas›ndan 30 dk.
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sonra, tam uyan›k hale gelerek derlenme odas›na al›nd›.
Hemodinamik ve solunumsal parametreleri normal, bi-
linci aç›k ve koopere flekilde servisine gönderildi.

Olgu II: 20 y›ld›r KP tan›s› olan, 70 kg a¤›rl›¤›nda,
59 yafl›ndaki kad›n hastan›n sol el dorsumundaki bazal
hücreli deri kanseri nedeniyle operasyonu planland›.
Özgeçmiflinde 5 kere genel anestezi hikayesi olan hasta,
son anestezi deneyiminde, anestezi doktorlar›n›n kendi-
sine bo¤az›na tüpü zorlukla geçirebildiklerini söyledik-
lerini belirtti. ‹skemik kalp hastal›¤› ve hipertansiyon te-
davisi alt›ndayd›. Fizik muayenesinde Mallampati II, la-
boratuar tetkiklerinde psödokolinesteraz (PSE) aktivitesi
düflüklü¤ü [4100 ‹ UL-1 (Normal de¤er: 5000-13000 ‹
UL-1)] d›fl›nda özellik saptanmad›. Bu bulgular do¤rultu-
sunda hastan›n ameliyat›n›n periferik sinir blo¤u alt›nda
yap›lmas› planland›. Ameliyathaneye premedikasyon
yap›lmadan al›nan hastaya, genel anestezi ve zor entü-
basyon flartlar› haz›rland›ktan sonra, monitorize edilerek
sa¤ el üzerinden damar yolu aç›ld›. ‹ki mg Midazolam
sedasyonu ile hasta supin pozisyonda yat›r›ld› ve bafl›
blok yap›lacak bölgenin karfl› taraf›na –sa¤a- çevrildi.
Sol kol adduksiyona, dirsek fleksiyona getirilerek hasta-
n›n gö¤sü üzerine yerlefltirildi. Hastaya klini¤imizce ta-
n›mlanan Çömlekçi noktas›ndan (klavikulan›n orta nok-
tas› ile aksiller arterin izdüflümünü birlefltiren çizgiye,
humerus tuberkulum majoründen dik çizilen çizginin
kesiflti¤i nokta) sol infraklavikular brakial pleksus  blo-
¤u uyguland› (5). 100 mm, 22G periferik sinir blo¤u i¤-
nesi (Stimuplex®, Braun, Almanya) ile 0.1 msn uyaran
süresi, 2 Hz frekans ve 1.5 mA ak›m ile i¤ne cilt ile 90º
aç› yapacak flekilde, el ve parmaklarda ekstansiyon ha-
reketi görülene kadar  (motor yan›t 4.5 cm derinlikte
al›nd›) ilerletildi. Ak›m 0.4 mA’e kadar düflüldü. Aspi-
rasyon testi sonras›nda, 40 mL % 0.5 Ropivakain 10 mL
enjektörlerde, tekrarlayan aspirasyonlar ile dört enjeksi-
yon yöntemi ile verildi. Lokal anestezik injeksiyonun-
dan 20 dakika sonra yeterli pinpirik skorlamas› sonucu,
hasta 30. dakikada cerrahiye verildi. Yetmiflbefl dk süren
cerrahi sonras›nda, 260. dakikada motor blok geri dön-
dü, postoperatif analjezi 13 saat devam etti. Postoperatif
1 hafta izlenen hastada periferik sinir blo¤u sahas›nda
ve dermatomunda nörolojik komplikasyon görülmedi.
Hasta 3 ay takip edildi.

TARTIfiMA

Kseroderma Pigmentosum, cildin UV’ye afl›r› duyar-
l›l›¤› ile karakterize, progresif nörolojik komplikasyonlar-
la gidebilen, nadir bir otozomal resesif bir hastal›kt›r (1). 

Siklosporin, mantar ekstresinden elde edilen lipofilik
bir peptidtir. Özellikle organ transplantasyonunda ve
otoimmün hastal›klar›n tedavisinde kullan›lan, T hücre

cevab›n› geri dönüflümlü olarak inhibe eden immünsüp-
resif bir ajand›r (6). Siklosporin, opioid, benzodiazepin
ve barbitüratlar gibi ilaçlarla farmakodinamik ve farma-
kokinetik etkileflime girerek, etkilerini artt›r›r (7). Aksi-
ne kimi çal›flmalarda da volatil anestezik gereksinimini
azalt›rken izofluran›n minumum alveolar konsantrasyon
(MAK) de¤erini artt›rm›flt›r (8). ‹lk hastam›zda son dört
y›ld›r KP tan›s› ile 150 mg gün-1 Siklosporin kullanmak-
tayd›. Olgumuzda, anesteziden derlenme döneminin
uzamas›n›n sebebi, kulland›¤› siklosporinin indüksiyon-
da kulland›¤›m›z Midazolam ve Fentanil ile etkileflmesi
olabilir. Miyazaki ve ark. (2), daha önce inhalasyon
anestezi sonras›nda geçici nörolojik semptomlar› olan
23 yafl›ndaki KP’lu hastalar›na, daha sonraki laparosko-
pik kolesistektomi operasyonu için total intravenöz
anestezi (TIVA) uygulam›fllard›r. Volatil anesteziklerin
genotoksik özelliklerinden dolay›, TIVA yönteminin
KP’lu hastalarda inhalasyon anestezinden daha uygun
oldu¤unu belirtmifllerdir. KP’lu hastalarda nörolojik dis-
fonksiyondan dolay›, kas gevfleticiler az miktarda kulla-
n›lmal› ve nöromusküler fonksiyonu monitorize edilme-
lidir (9).

‹kinci olgumuzun verdi¤i anamneze ilaveten, hasta-
n›n eklem kontraktürleri, cilt atrofisi ve derinin skarla
iyileflme özelliklerinden dolay› zor entübasyonu ihtimali
yüksekti. Zor entübasyon beklentisi nedeniyle çal›fl›lan
PSE aktivitesini normalden düflük saptand›. Kanser has-
talar›nda, PSE aktivitesi normalin %40’› kadar azalabi-
lir. Bu durum kronik hastal›k, malnütrisyon, yayg›n kan-
ser varl›¤›, psikotrop ilaçlar ve kemoterapötiklere ba¤l›
ortaya ç›kabilir (10). Hastam›zda periferik ya da santral
nörolojik bulgulara rastlamad›¤›m›z ve cerrahi alan›n
uygunlu¤una ba¤l› olarak periferik sinir blo¤unu tercih
ettik. Son çal›flmalarda Ropivakain hem kardiyotoksik,
hem de nörotoksik potansiyeli en düflük lokal anestezik
olarak sunulmaktad›r. Amid grubu yeni bir lokal aneste-
zik olup, yap›sal olarak Bupivakaine benzemektedir.
Bupivakaine göre daha az motor blok olufltururken daha
etkin duysal blok oluflturur (11, 12). Bu nedenle bizde
periferik blok uygulamas›nda ropivakaini tercih ettik.
Kseroderma Pigmentozumlu hastalar›n yaklafl›k
%18’inde, etyolojisi tam olarak bilinmemekle birlikte
nörolojik komplikasyonlar geliflebilir. Hastalarda ente-
lektüel gerileme, piramidal ve serebellar bulgular, epi-
leptik nöbet, oftalmopleji ile aksonal periferal nöropati
bulunabilir (13). Bu tip hastalarda nöronlar›n erken ölü-
müne ba¤l› olarak nörolojik anormallikler geliflebilse de
rejyonel anestezi için mutlak bir kontrendikasyon olufl-
turmaz (14). Biz de infraklavikular brakiyal pleksus blo-
¤u uygulad›¤›m›z hastam›z›n bilinç durumunu periope-
ratif ve erken postoperatif dönemde izleyebildik.
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Kseroderma Pigmentozumlu hastalar UV’nin yarata-
ca¤› hasar› önlemek için günefl ›fl›nlar›ndan korunmal›-
d›r. Bunun içinde koruyucu k›yafetler, flapka, günefl göz-
lü¤ü, yüksek koruma faktörlü kremler kullanmal›d›r.
Ameliyathane içinde ise KP’lu hastalar› ›fl›ktan korumak
için, cerrahiye imkan sa¤layacak en az oda içi ve cerrahi
saha ayd›nlatmas› yap›lmal› ve UV blokaj› yapan film
örtüler ile hasta sar›lmal›d›r (15).   

Görülüyor ki; anestezistler KP’lu hastalarla farkl›
durumlarda karfl›laflabiliyorlar. Bu tip hastalar›n preope-
ratif haz›rlanmas›na yeterli özen ve önem gösterilmeli,
hem genel hem de rejyonel anestezinin avantaj ve deza-
vantajlar› tekrar tekrar gözden geçirilerek, uygulanacak
anestezi yöntemi, hastan›n o anki durumuna en uygun
ve güvenli yöntem olmal›d›r. 
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