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OZET

Kseroderma Pigmentosum (KP) otozomal ressesif bir hastaliktir. Dermal fibroblastlarin ultraviyole (UV) nedeniyle ha-
sarlanmig DNA’y1 onarmada yetersiz kalmalari sonucunda, giines 1s1gina asirt hassasiyet ve yiiksek cilt kanseri insidansi ile
karakterizedir Kseroderma Pigmentosumlu hastalar genellikle cilt kanseri cerrahisi gecirmek zorunda kalirlar. Bu yazida,
KP’lu iki olgu sunduk. Ilk olgu, siklosporin tedavisi altinda genel anesteziden derlenmesi uzayan bir hastaydi. Ikinci olgu ise,
diisiik psodokolinesteraz seviyesi oldugu bilinen bir hastada uyguladigimiz infraklavikular sinir blogu deneyimimizdi.

ANAHTAR KELIMELER: Kseroderma Pigmentosum; Anestezi; Infraklavikular 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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GIRIS

Kseroderma Pigmentosum (KP), nadir (1: 250.000)
rastlanan otozomal ressesif gecisli bir hastaliktir. Ksero-
derma Pigmentosumda, ultraviole (UV)’nin yarattig1
DNA hasar1 ya niikleotid onarim defekti ya da replikas-
yon sonrast onarim defekti sebebiyle olusur. Erken yasta
goriilen cilt kanserleri, cesitli g6z bulgular1 ve norolojik
anormalliklerle karakterizedir (1). KP’lu hastalar genel-
likle cilt kanserleri nedeniyle cerrahi gecirirler. Mevcut
DNA tamir hasari, inhalasyon ajanlarii genotoksik hale
getirebilir. Bu hastalar hava yolunun zor temini, norolo-
jik defisit gelisimi, UV nin yaratacagi cilt hasar1 ve kul-
landiklar1 ilaglarin anesteziklerle etkilesimi nedeniyle
farklilik gosterirler (2, 3).

OLGU SUNUMLARI

Olgu I: 37 yasinda KP oldugu bilinen kadin hastaya,
burun dorsumu cildindeki tiimor nedeniyle tiimor eksiz-
yonu ve greft ile onarim ameliyat: planlandi. Hastanin
daha once 12 kere cesitli lokalizasyonlarda tiimor eksiz-
yonu ameliyatlar1 geg¢irdigi, bunlardan altisinin genel
anestezi altinda uygulandig1 68renildi. Hasta onceki ge-
nel anestezi deneyimlerinde herhangi bir sorun ile kargi-

lagilmadigini belirtti. Son 4 yildir 150 mg giin™ siklos-
porin kullanmaktaydi. Preoperatif degerlendirmede fizik
muayene ve laboratuar incelemeleri normaldi. Hastaya
elekrokardiyogram (EKG), non invaziv kan basinci
(NIKB), periferik oksijen saturasyonu (SpO,) monitori-
zasyonu sonrasinda damar yolu agilarak, Midazolam
1 mg ve Fentanil 100m intravendz (iv) uygulandi. Anes-
tezi indiiksiyonu 5 mg kg Na-Tiyopental ve 0.5 mg kg™
Rokuronyum ile saglandiktan sonra, hasta kolaylikla
orotrakeal entiibe edildi. Anestezi idamesi %50-50 O,-
N,O (2 L) ve %1-2 Sevofluran ile saglandi. Yaklagik 60
dakika siiren operasyonun sonunda, inhalasyon anestezi-
ginin kesilmesinden 8 dakika sonra komplikasyonsuz
ekstiibasyon yapildi. Bilinci tam olarak acilmayan, veri-
len komutlara uyum gostermeyen hasta, ameliyat masa-
sinda maske ile oksijen verilerek monitorize izleme de-
vam edildi. Hastanin anestezi Aldrete Derlenme Skoru
(PAS) (Kas aktivasyonu, solunum, dolasim, cilt rengi,
suur durumu) (4) inhalasyon anesteziklerinin kesilme-
sinden sonraki 15. dakikada 6 puan, 20. dakikada 8 puan
olarak ol¢iildii. Gz agma zaman yaklagik 22. dakika
Olciildii. Hasta anestezinin sonlandirilmasindan 30 dk.
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sonra, tam uyanik hale gelerek derlenme odasina alindi.
Hemodinamik ve solunumsal parametreleri normal, bi-
linci acik ve koopere sekilde servisine gonderildi.

Olgu II: 20 yildir KP tanis1 olan, 70 kg agirhiginda,
59 yasindaki kadin hastanin sol el dorsumundaki bazal
hiicreli deri kanseri nedeniyle operasyonu planlandi.
Ozgegmisinde 5 kere genel anestezi hikayesi olan hasta,
son anestezi deneyiminde, anestezi doktorlarinin kendi-
sine bogazina tiipii zorlukla gegirebildiklerini soyledik-
lerini belirtti. iskemik kalp hastalig1 ve hipertansiyon te-
davisi altindaydi. Fizik muayenesinde Mallampati II, la-
boratuar tetkiklerinde psddokolinesteraz (PSE) aktivitesi
diisiikliigii [4100 T UL' (Normal deger: 5000-13000 I
UL™")] diginda 6zellik saptanmadi. Bu bulgular dogrultu-
sunda hastanin ameliyatinin periferik sinir blogu altinda
yapilmas: planlandi. Ameliyathaneye premedikasyon
yapilmadan alinan hastaya, genel anestezi ve zor entii-
basyon sartlar1 hazirlandiktan sonra, monitorize edilerek
sag el iizerinden damar yolu acildi. Iki mg Midazolam
sedasyonu ile hasta supin pozisyonda yatirild1 ve basi
blok yapilacak bolgenin karsi tarafina —saga- ¢evrildi.
Sol kol adduksiyona, dirsek fleksiyona getirilerek hasta-
nin gogsii iizerine yerlestirildi. Hastaya klinigimizce ta-
nimlanan Comlek¢i noktasindan (klavikulanin orta nok-
tas1 ile aksiller arterin izdiislimiinii birlestiren ¢izgiye,
humerus tuberkulum majoriinden dik cizilen ¢izginin
kesistigi nokta) sol infraklavikular brakial pleksus blo-
Su uygulandi (5). 100 mm, 22G periferik sinir blogu ig-
nesi (Stimuplex®, Braun, Almanya) ile 0.1 msn uyaran
stiresi, 2 Hz frekans ve 1.5 mA akim ile igne cilt ile 90°
ac1 yapacak sekilde, el ve parmaklarda ekstansiyon ha-
reketi goriilene kadar (motor yanit 4.5 cm derinlikte
alindi) ilerletildi. Akim 0.4 mA’e kadar diisiildii. Aspi-
rasyon testi sonrasinda, 40 mL % 0.5 Ropivakain 10 mL
enjektorlerde, tekrarlayan aspirasyonlar ile dort enjeksi-
yon yontemi ile verildi. Lokal anestezik injeksiyonun-
dan 20 dakika sonra yeterli pinpirik skorlamas1 sonucu,
hasta 30. dakikada cerrahiye verildi. Yetmisbes dk siiren
cerrahi sonrasinda, 260. dakikada motor blok geri don-
dii, postoperatif analjezi 13 saat devam etti. Postoperatif
1 hafta izlenen hastada periferik sinir blogu sahasinda
ve dermatomunda norolojik komplikasyon goriilmedi.
Hasta 3 ay takip edildi.

TARTISMA

Kseroderma Pigmentosum, cildin UV’ye asir1 duyar-
lil1g1 ile karakterize, progresif norolojik komplikasyonlar-
la gidebilen, nadir bir otozomal resesif bir hastaliktir (1).

Siklosporin, mantar ekstresinden elde edilen lipofilik
bir peptidtir. Ozellikle organ transplantasyonunda ve
otoimmiin hastaliklarin tedavisinde kullanilan, T hiicre
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cevabim geri doniisiimlii olarak inhibe eden immiinsiip-
resif bir ajandir (6). Siklosporin, opioid, benzodiazepin
ve barbitiiratlar gibi ilaclarla farmakodinamik ve farma-
kokinetik etkilesime girerek, etkilerini arttirir (7). Aksi-
ne kimi caligmalarda da volatil anestezik gereksinimini
azaltirken izofluranin minumum alveolar konsantrasyon
(MAK) degerini arttirmigtir (8). Ik hastamizda son dort
yildir KP tanisi ile 150 mg giin” Siklosporin kullanmak-
taydi. Olgumuzda, anesteziden derlenme doneminin
uzamasinin sebebi, kullandig1 siklosporinin indiiksiyon-
da kullandigimiz Midazolam ve Fentanil ile etkilesmesi
olabilir. Miyazaki ve ark. (2), daha once inhalasyon
anestezi sonrasinda gecici norolojik semptomlart olan
23 yasindaki KP’lu hastalarina, daha sonraki laparosko-
pik kolesistektomi operasyonu i¢in total intravenoz
anestezi (TIVA) uygulamiglardir. Volatil anesteziklerin
genotoksik 6zelliklerinden dolayi, TIVA ydnteminin
KP’lu hastalarda inhalasyon anestezinden daha uygun
oldugunu belirtmislerdir. KP’lu hastalarda norolojik dis-
fonksiyondan dolayi, kas gevseticiler az miktarda kulla-
nilmali ve néromuskiiler fonksiyonu monitorize edilme-
lidir (9).

Ikinci olgumuzun verdigi anamneze ilaveten, hasta-
nin eklem kontraktiirleri, cilt atrofisi ve derinin skarla
iyilesme ozelliklerinden dolay1 zor entiibasyonu ihtimali
yiiksekti. Zor entiibasyon beklentisi nedeniyle calisilan
PSE aktivitesini normalden diisiik saptandi. Kanser has-
talarinda, PSE aktivitesi normalin %40’1 kadar azalabi-
lir. Bu durum kronik hastalik, malniitrisyon, yaygin kan-
ser varlif1, psikotrop ilaglar ve kemoterapétiklere bagh
ortaya c¢ikabilir (10). Hastamizda periferik ya da santral
norolojik bulgulara rastlamadigimiz ve cerrahi alanin
uygunluguna bagl olarak periferik sinir blogunu tercih
ettik. Son caligmalarda Ropivakain hem kardiyotoksik,
hem de norotoksik potansiyeli en diisiik lokal anestezik
olarak sunulmaktadir. Amid grubu yeni bir lokal aneste-
zik olup, yapisal olarak Bupivakaine benzemektedir.
Bupivakaine gore daha az motor blok olustururken daha
etkin duysal blok olusturur (11, 12). Bu nedenle bizde
periferik blok uygulamasinda ropivakaini tercih ettik.
Kseroderma Pigmentozumlu hastalarin yaklasik
%18’inde, etyolojisi tam olarak bilinmemekle birlikte
norolojik komplikasyonlar gelisebilir. Hastalarda ente-
lektiiel gerileme, piramidal ve serebellar bulgular, epi-
leptik nobet, oftalmopleji ile aksonal periferal noropati
bulunabilir (13). Bu tip hastalarda néronlarin erken 6lii-
miine bagl olarak norolojik anormallikler gelisebilse de
rejyonel anestezi i¢in mutlak bir kontrendikasyon olug-
turmaz (14). Biz de infraklavikular brakiyal pleksus blo-
gu uyguladigimiz hastamizin biling durumunu periope-
ratif ve erken postoperatif donemde izleyebildik.
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Kseroderma Pigmentozumlu hastalar UV nin yarata-
cag1 hasart onlemek i¢in giines 1smnlarindan korunmali-
dir. Bunun icinde koruyucu kiyafetler, sapka, giines goz-
ligii, yiiksek koruma faktorlii kremler kullanmalidir.
Ameliyathane icinde ise KP’lu hastalar 1siktan korumak
icin, cerrahiye imkan saglayacak en az oda i¢i ve cerrahi
saha aydinlatmas: yapilmali ve UV blokaji yapan film
ortiiler ile hasta sarilmalidir (15).

Goriiliiyor ki; anestezistler KP’lu hastalarla farkli
durumlarda karsilasabiliyorlar. Bu tip hastalarin preope-
ratif hazirlanmasina yeterli 6zen ve onem gosterilmeli,
hem genel hem de rejyonel anestezinin avantaj ve deza-
vantajlar1 tekrar tekrar gbzden gecirilerek, uygulanacak
anestezi yontemi, hastanin o anki durumuna en uygun
ve giivenli yontem olmalidur.
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