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Epidermolizis Biillozali1 Olguda
Anestezi Yonetimi

Anesthetic Management in Patient with
Epidermolysis Bullosa: Case Report

OZET Epidermolizis biilloza (EB), otozomal dominant veya resesif gecisli monogenik bir hastalik-
tir. Derinin frajilitesinde artis sonucu ortaya ¢ikan, tekrarlayici mekanik biil olusumu ile karakte-
rize, ¢ok sayida bozuklugu icine alan bir semptomlar biitiiniidiir. Bir¢ok medikal problemlerin
yaninda, EB’li hastalarda, anestezi uygulamalarinda 6zellik arz eden durumlar; orofaringeal mu-
koza ve cilt tutulumuna bagl havayolu yonetimi ile cilt biitiinliigiiniin korunmasindaki zorluklar-
dir. Hastaligin dogal seyri sirasinda ortaya ¢ikan biillere ilaveten, EB’den bagimsiz bir hastalik
nedeni ile cerrahi girisim gerektiren her durum, yeni biillerin olusumuna yol agabilmektedir. Bu ¢a-
ligmada, sikca cerrahi operasyonlara ihtiya¢ duyabilecek olan EB’l1 hastalarin anestezi yonetimini
ve basit travmalar sonucu olusabilecek sorunlar1 gézden gegirmeyi amagladik.

Anahtar Kelimeler: Anestezi, genel; epidermolizis biilloza; entiibasyon, intratrakeal

ABSTRACT Epidermolysis bullosa (EB) is monogenic disease, that is inherited autosomal dominant
or recessive. EB includes numerous disorders that characterized by recurrent blister formation
because of increased skin fragility. In addition to many accompanying medical problems, in EB
cases, management of anesthesia requires some features such as difficulties in maintaining skin
integrity and airway management depending on oropharyngeal mucosal and skin involvement. In
addition to blisters that occur during the natural course of the disease, any disease independent to
EB that requires surgery, can lead to the formation of new blisters. We aimed to review
management of anesthesia in EB cases who may need frequent surgical interventions and troubles
that may ocur due to simple traumas.
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pidermolizis biilloza (EB), otozomal dominant veya resesif gecisli mo-

nogenik bir hastalik grubudur. Derinin frajilitesinde artig sonucu or-

taya ¢ikan, tekrarlayici mekanik biil olusumu ile karakterize, ¢ok
sayida bozuklugu i¢ine alan bir semptomlar biitiiniidiir. Biil olusumu, epi-
dermis veya bazal membran (dermoepidermal bileske) proteinlerini kodla-
yan genlerin mutasyonlar: sonrast meydana gelirler. “Basit”, “junctional”,
“distrofik” tip olmak tizere {i¢ major tipi vardir.! Fenotipik veya genotipik
olarak 30’un tizerinde farkl: antite icerir. Hemen hemen biitiin EB tiple-
rinde karakteristik bulgu, mindr travma ile olusan tekrarlayici biil ya da
erozyonlarin varhigidir. Hastalarin biyiik bir ¢cogunlugunda, bulgular do-
gumda veya dogumdan kisa bir siire sonra ortaya ¢ikarken, hafif formlar
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hicbir belirti géstermeden ¢ocukluk donemine ve
erken erigkin déneme ulagabilirler.?3

Bu hastalarin genel ozellikleri; agiz agikligini
kisitlayan skarlar, 6zofageal darliklar, dehidra-
tasyon, malniitrisyon, anemi, hipoalbiiminemi,
elektrolit dengesizligi, trombositoz, ve enfeksiyon-
lardir. Ayrica, havayolunun agikliginin stirdiriil-
mesi acisindan ciddi 6nem arz eden temporo-
mandibuler eklem tutulumu goriilebilmekte, fa-
renks ve larenkste olusabilecek biiller nedeni ile is-
tenmeyen havayolu problemleriyle karsilagilabil-
mektedir. Amiloidoz, porfiriya, multipl miyelom,
hiperkoagiilopati ve mitral valv prolapsusu bu has-
talikla birlikte goriilebilmektedir.*

Primer tutulum vyeri cilt yiizeyi olsa da iist
gastrointestinal sistemin (GIS) mukozas: da siklikla
tutulur.?

Birlikte bulunan birgok tibbi sorunun yaninda,
EB’li hastalarda anestezi uygulamalarinda 6zellik
arz eden durumlar; orofaringeal mukoza ve cilt tu-
tulumuna bagli havayolu yénetimi ile cilt biitiinlii-
guniin korunmasindaki zorluklardir.®

Bu ¢alismada, sik¢a cerrahi operasyonlara ihti-
ya¢ duyabilecek olan EB’li hastalarin anestezi yo-
netimini ve basit travmalar sonucu olusabilecek
sorunlar gézden gec¢irmeyi amagladik.

OLGU SUNUMU

EB tanisi ile takipli olan olguda, yaklasik 7 yildir
devam eden yutma giicliigii problemi nedeni ile
basvurdugu kulak burun bogaz (KBB) kliniginde,
6zofagus proksimalinde darlik saptanmis ve siis-
pansiyon laringoskopi altinda 6zofagus dilatasyonu
operasyonu planlanlanmisti. Otuz bir yasindaki

kadin olgu 48 kilo agirliginda olup, bilinen her-
hangi bir sistemik hastalig1 yoktu ve daha 6nce her-
hangi bir cerrahi operasyon gecirmemisti.

Bir yagindan 6nce EB tanis1 konulan olgunun,
cilt nemlendirici krem ve losyon disinda kullandig:
ila¢ yoktu. Preoperatif degerlendirmede olgunun,
ytiz ve sagh derinin 6n kisminda skarli doku mev-
cut, 6n kisimdaki saglar dokiilmiis olarak izlendi.
Ag1z aciklig iyi olan olgunun mallampatisi 2 olarak
saptandi. Karin, kol ve bacaklarin gesitli yerlerinde
skar dokular1 ve eritemli lezyonlar1 olan olgunun
eklem hareket kisitlilig1 yoktu. El ve ayak bilekle-
rinde yeni iyilesmekte olan biilleri vardi (Resim 1a,
b). Tirnak yataklar1 aplazik goriiniimdeydi (Resim
2). Dilde bulunan eritemli lezyonlar: diginda olgu-
nun diger fizik muayene bulgulari normaldi (Resim
3). Olgunun preoperatif laboratuvar sonuglari nor-
mal sinirlar icerisindeydi.

Anestezi onami alinan ve preoperatif hazirlik-
lar1 tamamlanan olgu, premedikasyon yapilmadan
ameliyathaneye alindi. Olguda, travma olusumuna
karg: dikkatli olmalari konusunda anestezi ekibi ve
ameliyathane ¢aliganlar uyarildi. Monitdrizasyonda
kullanilacak olan elektrokardiyografi (EKG) elek-
trotlar1 yapigkan kisimlarindan ayrild: ve jel kismi
yerlestirilerek monitdrizasyon saglandi. Olgunun
cildi ile tansiyon mansonu arasina pamuk yerlesti-
rildikten sonra, noninvaziv olarak takip edildi ve
otomatik 6l¢lim araligs 10 dk olarak ayarlandi. Pe-
riferik oksijen satiirasyonu takibi i¢in, pulse oksi-
metre probu uzun siire basiy1 engellemek amaciyla,
sikca yer degistirilmek iizere el parmaklarina yer-
lestirildi. Operasyon Oncesi zor entiibasyon bek-
lenmemesine ragmen, yine de havayolu sorunu
olasiligina karsi zor entiibasyon 6nlemleri alinda.

RESIM 1a, b: Preoperatif fizik muayenedeki bulgular iyilesmekte olan biillsz lezyonlar.
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RESIM 2: Aplazik timak yataklari.

RESIM 3: A1z icindeki eritemli lezyonlar.

Oncelikle olguya, yaklasik 5 dk siire ile preok-
sijenizasyon saglandiktan sonra, var olan intrave-
noz (IV) katateri kullanilarak 1 mg midazolam,
2 mg/kg propofol ve 0,6 mg/kg rokiironyum ile
anestezi indiiksiyonu saglandi. Pulse oksimetre
bulgular takip edilerek, maske ile en az temas ede-
cek sekilde aralikli olarak ventilasyon sagland: ve
deneyimli bir anestezist tarafindan orotrakeal ola-
rak 6,5 numarali endotrakeal tiip ile entiibe edildi.
Laringoskopi esnasinda, trakeanin dar goriintimlii
olmas: ve havayoluna basiy1 azaltmak amaciyla,
kii¢itk numaral: tiip tercih edildi. Kaf, endotrakeal

tliptin yeri dogrulandiktan sonra, hava kagag: ol-
mayacak en diisiik basing ile sisirildi. Cilde basi
yapmayacak sekilde genis bir sarg: bezi ile bagla-
narak tiip tespit edildi. Goze olabilecek travmayi
onlemek i¢in, gozlerine su bazli jel siirtildii ve goz-
lerin iizeri steril havlu ile koruma altina alindu.
Anestezi idamesi, sevofluran %2,0, remifentanil
0,1-0,2 pg/kg/dk infiizyonu ile saglanan olgunun
operasyon boyunca vital bulgular: stabil seyretti.
Operasyonu basarili bir sekilde yaklasik 50 dk
siiren olguya, intraoperatif 6zofageal dilatasyon
sonrasi nazogastrik sonda yerlestirildi.

Olgu uyandirilmadan 6nce midesi dekomprese
edildi. Ag1z ici travmatize edilmeden, sekresyon-
lar1 nazikge temizlenen olgunun, endotrakeal tii-
plniin kafi tamamen indirildi. Olgunun diizenli
spontan solunumu goriildiikkten sonra ekstiibe
edildi. Olgu derlenme odasinda 20 dk stabil olarak
takip edildikten sonra sorunsuz sekilde servise gon-
derildi. Ertesi giin KBB kliniginde tekrar goriilen
olgunun, sadece bir EKG paleti yerlestirilen bol-
gede yeni biil olusumu goériildii, diger muayenesi
benzerdi.

TARTISMA

EB’li hasta grubu, hastaligin karakteristik 6zellik-
lerinden dolay1 hayatlar: boyunca ¢ok sayida cer-
rahi miidahale gecirmeye aday hastalardir. Bu
hastalarin ameliyat 6ncesi degerlendirilmelerinde,
mevcut metabolik durumlan gézden gegirilmeli,
hastalikla birlikte sik goriilen malniitrisyon, anemi,
siv1 ve elektrolit dengesizligi, porfiria ve néromus-
kiiler hastaliklarin varlig: arastirilmalidir.” Olgu-
muzun, kasektik bir goriintime sahip olmasina
ragmen metabolik bir problemi yoktu. Olgumuzun
lezyonlar1 diginda bir semptomu olmamasi nedeni
ile daha 6nce porfiria ve néromuskiiler hastalik agi-
sindan tarama yapilmamaisgti.

EB hastalarinda, agiz kdsesindeki skarlasma ve
kontraktiirler nedeni ile agiz agikliginin sinirlan-
mast; yiiz, boyun, orofarinks tutulumuna bagl ola-
rak zor havayoluna neden olabilmektedir.5®
Endotrakeal tiipe bagh biil olusumu nadir olmasina
ragmen yliz maskesi, laringoskop ve entiibasyon
tiipii iyice kayganlastirilmali, atravmatik entiibas-
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yon saglanmalidir.® Normalden daha kiicik ve
kayganlastirilmis endotrakeal tiip kullanilmasi ve
kalin bag ile boyna tespit edilmesi 6nerilmekte-
dir.’ Deri ve mukozadaki her iglem bas:1 ya da
stirtinme nedeni ile biil olusumuna neden olabi-
lecegi i¢in, minimal girisim ve monitdrizasyon
onerilmektedir.®

Uzun siireli bir operasyona alinan EB’l1 bir
hastada, Ozkose ve ark., yeni biil olusumunu 6n-
lemek i¢in, ameliyat masasini pamuk rulolar ile
sardiklarini bildirmislerdir.!° Oncelikle, hastanin
ameliyat masasina kendisinin yerlesmesi saglana-
bilir. Pozisyonel degisiklikler hastay1 hareket et-
tirmek yerine masa ve ¢arsaflarla yapilabilir.
Monitdrizasyonda kullanilan ve cilde yapisan apa-
ratlar bill olusumuna, ciltte soyulmaya, kanamal
ylizeylere ve enfeksiyonda artisa neden olabilir.
EKG paletlerinin yapiskan yiizeyleri ¢ikartilip,
sadece jelli kisimlarinin hastaya temas etmesi sag-
lanmali, hasta cildine yapigmas: gereken diger
malzemelere jel siiriilmelidir.! Kan basinct mo-
nitdrizasyonu igin tansiyon aletinin mangonu ta-
kilmadan o©nce ekstremite pamukla sarilarak,
dl¢iim araliklar arttirilabilir.’ Invaziv monitérizas-
yonlardan, olusabilecek skar dokusu nedeni ile ka-
cinilmalidir.

EB’li hastalarda venoz kateter yerlestirilmesi,
gerek uygulamadaki zorluklar gerekse yeni lezyon
olusturma ihtimali nedeni ile problem olusturmak-
tadir. Dolayisiyla, genel anestezi uygulamalarinda,
genellikle inhalasyonla anestezi indiiksiyonu sag-
lanmaktadir. Ancak, venoz kateter yerlestirilebi-
lirse IV indiiksiyon tercih edilmelidir.? IV yolla
indiiksiyonda genellikle propofol tercih edilmek-
tedir. Tiyopentalin porfiria krizini tetikledigi gos-
terilmis olup, EB’de tiyopental kullanimi birlikte

porfiria hastaliginin bulunma olasilig1 nedeni ile
rolatif kontrendike olarak kabul edilmektedir.!!!2
Eksitasyon olusturmasi nedeni ile ketamin kulla-
nimi onerilmemektedir.'® Benzer sekilde fasikiilas-
yonlara bagl travma meydana getirmesi nedeni ile
kas gevsetici olarak siiksinilkolin tercih edilme-
mekte, atrakiiryum ve vekiironyum gibi orta etki
stireli kas gevseticiler diisitk dozda kullanilabil-
mektedirler.! Olgumuzun daha 6nceden yerlesti-
rilmis IV kateteri bulunmasi {izerine, IV yol
kullanilmis ve anestezi inditksiyonunda propofol
tercih edilmistir.

Bu hastalarda, siklikla goriilen malniitrisyona
bagli hipoalbuminemi gelisebilmektedir. Dolay1-
siyla, bagta néromuskiiler blokerler olmak tizere,
kullanilan farmakolojik ajanlarin etki siirelerinin
degisebilecegi goz oniinde tutulmalidir.” EB’in
miyastenia gravis ve muskiiler distrofiler ile bir-
likte olabilecegi unutulmamali ve depolarizan kas
gevsetici kullanirken dikkatli olunmalidir. Non-
depolarizan kas gevseticiler glivenle kullanilabi-
lir.'

Aspirasyonun atravmatik olmasina 6zen gos-
terilen olgumuzda, ekstiibasyon sonrasinda biil olu-
sumu gozlenmemistir.

Sonug olarak, EB’in dogal seyri esnasinda or-
taya ¢ikan biillere ek olarak, EB’den bagimsiz bir
hastalik nedeni ile cerrahi girisim gerektiren her
durum, yeni biillerin olusumuna yol acabilmek-
tedir. Bu hastalarda, cerrahi girisimler ve anestezi
uygulamalarinda cilt ve muk6z membranlarda en
az hasarlanma i¢in azami Ozen gosterilmeli,
miimkiin oldugunca az monitérizasyon ve girisim
uygulanmalidir. Ayrica, anestezik ajan se¢ciminde
olas1 sistemik hastaliklar da goz 6niine alinmali-
dar.
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