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Kseroderma Pigmentozumlu Bir Hastada
Anestezi Yonetimi

Anesthesia Management of a Patient with
Xeroderma Pigmentosum: Case Report

OZET Kseroderma pigmentozum (KP), nadir gozlenen otozomal resesif gecisli herediter bir cilt
hastaligidir. Fotosensitivite, deride pigment degisikligi ve biiyiik oranda siklikla artmus cilt kanseri
ile karakterizedir. Klinik belirtilerin altinda yatan temel bozukluk, ultraviyole 1sinlarina baghh DNA
onarim defekti ile sonuglanan niikleotid eksizyon defektidir. Hastaligin neden oldugu fasiyal ve
orofarengeal degisiklikler, mikrosefali, kisitl agi1z aciklig1, yiiz maskesi adaptasyonu ve trakeal en-
tiibasyonda zorluklara maruz birakir. KP’li hastalar kas ve sinir disfonksiyonundan dolay: kas gev-
seticilere duyarhidir. Volatil anestezikler potansiyel olarak genotoksik etkiye sahiptir. Tiim
bunlardan dolay: bu hastalar perioperatif ve postoperatif dikkatli bakima ihtiya¢ duyarlar. Biz bu
caligmada, KP’li 36 yasinda, tiim viicudunda, 6zellikle yiiz bolgesinde deri degisiklikleri, kisith agiz
acikligi, mikrosefalisi olan ancak nérolojik bozuklugu olmayan, genel anestezi altinda paratiroid
adenom eksizyonu yapilan bir hastay: sunmak istedik.

Anahtar Kelimeler: Kseroderma pigmentozum; anestezi, genel

ABSTRACT Xeroderma pigmentosum (XP) is a rare disorder, inherited as an autosomal recessive
genodermatosis. It is characterized by photosensitivity, pigment changes in the skin and greatly
elevated incidence of skin cancers. The basic defect underlying the clinical manifestations is a nuc-
leotide excision repair (NER) defect leading to a defective repair of DNA damaged by ultra violet
(UV) radiation. Facial and oropharyngeal changes, microcefali, limitedly mouth openness caused by
this disease have imposed many difficulties for facial mask adaptation and tracheal intubation. XP
patients are sensitive to muscle relaxants due to the neuronal dysfunction and muscle. Volatile anes-
thetics potentially cause genotoxic effects in patients with XP. Because of these, the intraoperative
management and the post-operative course needs more attention with XP. We want to report 36
years old woman with XP who has skin changes on all of the body, expecially facial area, limitedly
mouth openness, microsefali, but not neurological disorder and who went parathyroid adenoma
excision under general anesthesia.
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seroderma pigmentozum (KP), otozomal resesif gecisli oldukca

nadir goriilen bir genetik bozukluktur. DNA’da hasarlanma ve

onarim mekanizmasinda bozukluktan dolay: gelisen nérolojik de-
gisiklikler, fasiyal bolgede kontraksiyonlar, orofaringeal anomaliler hava
yolu yénetiminde ve anestezi uygulamasinda dikkat gerektirmektedir.!
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Bu ¢alismada, ag1z aciklig1 2,5-3 cm olan, fasi-
yal anomalileri, mikrosefalisi, fasiyal deri kontrak-
tiirleri olan paratiroid adenom eksizyonu nedeni ile
ameliyat olan KP’li bir hasta ile anestezi deneyimi-
mizi paylasmak ve ilgili literatiirli gozden gecir-
mek istedik.

OLGU SUNUMU

Otuz alt1 yasinda, ¢ocukluk ¢aginda KP tanis1 almis,
Oykiisiinde burun operasyonu, kulak operasyonu
ve plastik rekonstriiktif cerrahi operasyonu olan
kadin hastanin kulak burun bogaz polikliniginde
rutin kontrol amaciyla yapilan tetkiklerinde hiper-
kalsemi, hiperfosfatemi oldugu gozlendi. Parathor-
mon seviyesi de yiiksek gelen hastanin yapilan
tiroid ultrasonografisinde sag paratiroid adenomu
izlendiginden operasyon planlandi. Hastanin fizik
muayenesinde mikrosefali, fasiyal anomalileri, yiiz
derisinde kontraksiyonlar, vestibiilumda bilateral
fibrotik degisiklikler, tiim viicudunda yaygin cilt
pigmentasyon bozukluklar: saptandi (Resim 1).
Noroloji klinigi tarafindan degerlendirilen hasta-
nin mikrosefalisi diginda noérolojik muayenesi
normaldi. Laboratuvar degerleri kalsiyum, fosfor
ve parathormon diginda normal olarak bulundu.
Hastanin agiz agikligi 2,5-3,0 cm ve mallampati
skoru IV olarak degerlendirildi.

Hastadan bilgilendirilmis olur belgesi alindik-
tan sonra, ameliyathane odasinda 2 mg midazolam
ile premedike edilen hastaya rutin monitdrizasyon
uygulandi. Hasta daha 6nceki ameliyatlarinda ken-
disine anestezi uygulanmas: sirasinda trakeostomi
acilabilecegi hususunda bilgi verildigini, ancak
ameliyattan sonra herhangi bir olumsuzluktan bah-
sedilmedigini soyledi. Hastaya, hem fizyolojik hem
psikolojik nedenlerden dolayi ve cerrahi uygulana-
cak bolge larenks olmadig: i¢in indirekt laringos-
kopi yapilmadig1 soylendi. Bu nedenle entiibasyon
glicligii olabilecegi dusiincesi ile zor hava yolu
ekipmani hazirlandi. Indiiksiyon 6ncesi kalp atim
hiz1 75 atim/dk, SpO, %98 ve noninvaziv kan ba-
sinc1 130/85 mmHg idi. Indiiksiyonda 120 mg pro-
pofol, 100 pg fentanil intravendz (iv) uygulandi.
Maske ile havalanmasi rahat olan hastaya 20 mg ro-
kuronyum iv yapilmasini takiben ikinci deneme-
“Macintosh” bleyd

den sonra 3 numarali

kullanilarak 6 numara endotrakeal tiip ile hasta
entlibe edildi. Hastanin “Cormack-Lehane” de-
gerlendirmesi grade II-III aras: idi. Anestezi ida-
mesinde %50 O, ve %50 hava karigimi ve 0,1
p/'kg/dk remifentanil ve 3 mg/kg/saat propofol in-
fizyonu iv uygulandi. Anestezi derinligi bispekt-
ral indeks ile takip edilerek, 40-60 degerleri
arasinda tutuldu. Noromuskiiler blok monitori-
zasyonu “Train-of-Four” (TOF Watch S monit6r;
Organon, Dublin, Irlanda) yontemiyle yapildi.
Ameliyat bir buguk saat devam etti ve ilave kas
gevsetici yapilmadi. Operasyon bitiminde hastaya
standart 6nerilen dozu olan 2 mg/kg sugammadeks
iv uyguland1. Bes dakika sonra TOF orani 1,0 olan
hasta, spontan solurken sorunsuz ekstiibe edildi.
Norolojik herhangi olumsuz bir durumla karsilagil-
madi. Derlenme odasinda, 20. dakikada Aldrete
skoru 9 oldu. Hasta bir saat gozlenerek servise nak-
ledildi.

TARTISMA

KP, otozomal resesif gecisli DNA onarim defekti ile
karakterize genetik bir bozukluktur. Bu hastalarin

RESIM 1: Kseroderma pigmentozumlu hastanin deri ve géz bulgulari.
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fasiyal ve orofarengeal anomalileri nedeni ile
maske ventilasyonlarinda ve entiibasyonlarinda
sorun yasanabilmektedir.? Zor hava yolu nedeni ile
kor nazal entiibasyon uygulanarak anestezi verilen
bir olgu bildirilmistir.> Agiz agiklig1 2,5 cm 6lgiilen
hastamizin mallampati skoru 4 olup, fasiyal kont-
raktiirleri de mevcut oldugundan zor hava yolu
ekipmani hazirlanmist1 (Resim 2). Bagka bir KP’li
olguda mallampati 2 olmasina ragmen hasta, daha
onceki ameliyatinda anestezi doktorlarinin kendi-
sine, bogazina tiipii zorlukla gecirebildiklerini soy-
lediklerini belirtmistir.* Ancak bizim hastamizin
maske ile havalanmasi rahat idi. Revers edebile-
cegimizi bildigimiz diisiik diizeyde kas gevsetici
vererek ikincidenemeden sonra hastay: entiibe
ettik.

KP’li hastalarda, DNA hasarini tamir etmede
rol alan proteinlerden birinde defekt olmasi sonucu
hastalarda giines 15181na hassasiyet, okiiler anoma-
liler, kanser ve norolojik hastaliklar goriilebilmek-
tedir.” Olgumuzda deri bulgulari, okiiler anoma-
liler, mikrosefali mevcut idi.

RESIM 2: Kseroderma pigmentozumlu hastanin kisitii adiz acikiig.

Bu hastalarda ataksi, mental retardasyon, spas-
tisite, mikrosefali, periferik noropati gozlenebil-
mektedir. Postoperatif donemde ilaveten kognitif
fonksiyonlarda bozulma, konfiizyon, ajitasyon ve
piramidal sendrom gelisebilmektedir.® Miyazaki ve
ark.nin aldiklar ve 23 yasinda KP’li oldugunu bil-
dikleri hastanin daha 6nceki ameliyatinda volatil
ajanlarin kullanimi nedeni ile anestezi sonrasi mev-
cut olan norolojik semptomlarinin katiilestigi bil-
dirilmistir.! Aragtirmacilar, hastay1 ikinci kez
laparoskopik kolesistektomi ameliyat i¢in aldikla-
rinda, inhalasyon ajanlarinin KP’li hastalarda ge-
notoksik etkilerinden ka¢inmak i¢in total iv
anesteziyi tercih etmiglerdir.! Yine femur boyun
kir11 nedeni ile opere edilen 24 yasindaki Afrikal
kadin hastanin operasyon dncesi mevcut norolojik
bulgularinin arttig: bildirilmisgtir.® Bu hastada anes-
tezi idamesinde sevofluran kullanilmis ve nérolojik
sebebi
diistintilmistir. Hastamizda, entiibasyondan sonra

semptomlarin  koétlilesmesinin olarak
anestezinin siirdiiriilmesinde propofol infiizyon ve
remifentanil infiizyon uygulandi. Hastamizin bili-
nen norolojik muayenesi normal idi ve sorunsuz
olarak uyandirildi.

Bu hastalarda DNA onarim bozuklugu oldugu
icin yine olas1t DNA hasarindan dolay1 ve uzamis
kas gevsetici etkisinden kaginmak amagh total iv
anestezi uygulanmasi 6nerilmektedir.”

Otuz yedi yasinda, KP oldugu bilinen kadin
hastaya, burun dorsumu cildindeki tiimor nedeni
ile timor eksizyonu ve greft ile onarim ameliyat1
i¢in rokuronyum kullanilmis ve basar: ile ekstiibe
edilmistir.* KP’li oldugu bilinen dokuz yasindaki
bir ¢ocuk bazal hiicreli karsinom nedeni ile opere
edilirken, anestezi indiiksiyonunda suksameton-
yum kullanilirken, idamesinde orta etkili kas gev-
setici (atrakuryum) kullanilmis ve revers ajanlar
verilerek blok tersine cevrilmistir.® Bu hastalarda
tavsiye edilen, sinir disfonksiyonlar1 ve kas kiitlesi
kayb1 olmasi nedeni ile kas gevseticilere duyarlilig
mevcut oldugundan, minimum diizeyde kas gevse-
tici vermektir.!

Bizim olgumuzda antidotu elimizde mevcut
olan rokuronyum diisiik doz kullanildi ve hasta so-
runsuz olarak ekstiibe edildi.
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Bu hastalarda ultraviyole (UV) 1sinlarinin yol
actig1 DNA hasarini onarmada kusur ve UV 1s1nla-
rina, ozellikle de giines 15181na kars: agir1 hassasiyet
mevcuttur.” Deri degisiklikleri ilk olarak siit ¢o-
cuklugu ve erken ¢ocukluk déneminde UV 1g1nla-
rina maruz kalan yiiz, boyun, el ve kollarda
gozlenmektedir.” Buna baglh deri kanseri gelisme
riski normal bireylere gére 1000 kat artmistir. Bu
ylizden bu hastalar1 igiktan korumak i¢in cerrahi
operasyona engel olmayacak sekilde, en az oda igi
ve cerrahi saha aydinlatilmasi yapilarak UV blokaji
yapan film ortiiler kullanilmalidir.?

Bizim hastamizda da oda i¢i aydinlatilmas: ol-
dukga az idi ve cerrahiye engel olmayacak sekilde
minimum cerrahi alan aydinlatilmasi yapildi.

Deride UV 1s1nlan etkisiyle olusan vitamin D,
KP’li hastalarda glines 15131ndan ka¢inma nedeni ile
kanda dusiik seviyelerde olmaktadir. Bu nedenle
bu hastalarda kemik fraktiirii riski artmigtir.'” Preo-
peratif, perioperatif ve postoperatif ameliyatha-
nede pozisyon verilirken buna dikkat etmek
gerekmektedir.

Hastamizin gerek entiibasyonu gerekse cerrahi
pozisyon islemlerinde olduke¢a nazik davranilmistir.

GoOrme duyusunun korunmasi agisindan oftal-
molojik bakimda dikkatli olunmalidir. Prekanseroz
ve kanseroz lezyonlar kornea, sklera, konjuktiva-
larda olabilmektedir. Fotofobi ve konjonktivit ¢o-
cukluk ¢caginda baglamaktadir. UV hasari, kuru goz
sendromu, keratit ve konjonktival inflamasyona
neden olmaktadir.'® Ozellikle bag-boyun cerrahisi
uygulanan hastalarda ulagim zorlugu nedeni ile goz
korunmasi 6zenle yapilmali, g6z lumbrikanlar kul-
lanilmalidar.

Hastamizda basitrasin ve neomisin oftalmik
kombinasyonu iceren pomad kullanild: ve polivinil
alkol ve povidon igeren tek dozluk g6z damlasi uy-
gulandi.

Bu hastalarda dikkatli bir preoperatif fizik
muayene ile hava yolu problemleri tespit edilmeli,
olas1 entiibasyon zorluklari agisindan gerekli ekip-
man hazirlanmalidir. Kas gevsetici hassasiyeti goz
oniinde bulundurulmali, UV maruziyeti azaltil-
malidir. Norolojik komplikasyonlara preoperatif
ve postoperatif dikkat edilmeli, literatiirde mev-
cut olan deneysel calisma ve olgu sunumlar1 da
dikkate alinarak inhalasyon ajanlarindan miim-
kiinse ka¢inilmalidir.
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