
pidermolizis bülloza otozomal resesif geçişli, nadir görülen herediter
mukokutenöz bir hastalıktır. 1/30000 sıklıkta görülür. Hastalığa, epi-
dermis hücrelerini bir arada tutan intersellüler köprülerin kaybının

sebep olduğu düşünülmektedir. Kendiliğinden veya küçük travmalardan
sonra abartılı bül oluşumu bu hastalık için karakteristiktir.1 Bu büllerden
kanamalar olabildiği gibi sonrası için enfeksiyon da gelişebilir. Büller iyile-
şirken skar dokusu gelişir. Bu hastalarda anestezi girişimi sırasında gerek
monitörizasyonda gerekse havayolu güvenliğinin sağlanmasında cilt ve mu-
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Epidermolizis Büllozalı Hastada
Anestezi Yönetimi

ÖÖZZEETT  Epi der mo li zis bülloza ken di li ğin den ve ya trav ma yı ta ki ben, de ri de ki bül ler ve ka bar tı olu -
şu mu ile ka rak te ri ze he re di ter has ta lık tır. Bu has ta lar da ağız açık lı ğı nı sı nır la yan skar lar, özo fa ge -
al da ral ma, ane mi ve en fek si yon lar en yay gın özel lik ler dir. Epi der mo li zis bülloza lı has ta da cilt ve
mu ko za da her bir ma ni pü las yon ye ni lez yon olu şu mu na ne den ol du ğu için anes te zi yö ne ti mi mi -
ni mal mo ni tö ri zas yon ve müm kün ol du ğun ca az trav ma doğ rul tu sun da ol ma lı dır. Özo fa ge al da ral -
ma anes te zi sı ra sın da re gür ji tas yon ve as pi ras yon ris ki ni art tır mak ta dır. Bu has ta lar da anes te zi
uy gu la ma sın da özel lik le ha va yo lu yö ne ti mi önem se ne rek dik kat edil me li dir. En yay gın cer ra hi 
uy gu la ma lar den tal ona rım lar, psö do sin dak ti li, özo fa ge al di la tas yon, gas tros to mi ve ko lon in ter po -
zis yo nu dur. Bu ol gu su nu mun da biz ge nel anes te zi al tın da apen dek to mi ya pı la cak 6 ya şın da Epi -
der mo li zis bülloza lı er kek has ta da anes te zi yö ne ti mi ni tar tış mak is te dik.

AAnnaahh  ttaarr  KKee  llii  mmee  lleerr:: Epi der mo li zis bülloza; anes te zi; anes te zi, ge nel  

AABBSS  TTRRAACCTT  Epi der moly sis bul lo sa is a he re di tary di se a se cha rac te ri zed by bul la e and blis ter for ma-
ti on on the skin that ari se spon ta ne o usly or fol lo wing tra u ma. Oral sca ring with li mi ted mo uth
ope ning, esop ha ge al stric tu re, ane mi a, and in fec ti ons are al so com mon fe a tu res in the se pa ti ents. Be-
ca u se each ma ni pu la ti on on the skin and mu co sa in the se pa ti ents may ca u se for ma ti on of new le-
si ons, anest he tic ma na ge ment of pa ti ents with epi der moly sis bul lo sa sho uld be di rec ted to wards as
mi ni mal mo ni to ring and tra u ma as pos sib le. Esop ha ge al stric tu res  in cre a se the risk of re gur gi ta ti -
on and as pi ra ti on du ring anest he si a. Ad mi nis tra ti on of anest he si a to such pa ti ents is at ten ding, par-
ti cu larly with re gard to air way ma na ge ment. The com mon sur gi cal pro ce du res for pa ti ents with
epi der moly sis bul lo sa we re den tal res to ra ti ons, pse u dosy ndactyly, esop ha ge al di la ta ti on, gas tros -
tomy, and co lo nic in ter po si ti on. In this ca se re port, we dis cuss the anest he tic ma na ge ment of a 6
ye ar-old ma le with epi der moly sis bul lo sa who un der went apen dec tomy un der ge ne ral anest he -
sia.

KKeeyy  WWoorrddss::  Epi der moly sis bul lo sa; anest he si a; anest he si a, ge ne ral
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ko za bü tün lü ğü nün ko run ma sı ol duk ça zor olup
özel dik kat ge rek ti rir.2

Bu ol gu su nu mu muz da apan di sit ne de niy le
ame li yat edi len epi der mo li zis bülloza lı has ta mı zın
ge nel anes te zi yö ne ti mi ni göz den ge çir mek is te -
dik.

OL GU
İki gün dür ka rın ağ rı sı ve saf ra lı kus ma şika yet le ri
olan 6 ya şın da 20 kg ağır lı ğın da epi der mo li zis bül-
loza ta nı sı al mış er kek has ta ai le si ta ra fın dan has ta -
ne miz acil ser vi si ne ge ti ril di. Has ta ya apan di sit
ta nı sı ko nu la rak acil ame li yat plan lan dı. Has ta nın
da ha ön ce ge çi ril miş ame li yat ve anes te zi hi ka ye si
yok tu. Has ta nın ya pı lan fi zik mu a ye ne sin de, ağız
çev re sin de, her iki üst eks tre mi te, alt eks tre mi te
eks tan sör yü zün de, dir sek ve ayak to puk la rın da bül -
lü lez yon lar (Re sim1), el ve ayak tır nak la rın da dis-
tro fik de ği şik lik ler mev cut tu (Re sim 2). Ya pı lan
oro fa rin ge al mu a ye ne de ağız için de her han gi bir
lez yo na rast lan ma dı. Has ta nın Mal lam pa ti sko ru 1
ola rak de ğer len di ril di. Bo yun ha re ket le rin de her-

han gi bir sı nır la ma yok tu. Has ta nın la bo ra tu var test
so nuç la rı nor mal di. Has ta ya kın la rı anes te zi hak-
kın da bil gi len di ri le rek izin alın dı. Has ta ame li yat
oda sı na gel di ğin de ma sa ya alı nır ken ge rek siz do ku -
nul ma ma sı na dik kat edil di. Has ta nın da mar yo lu
açık olup hypo fix ile tes pit edil miş ti. Tes pit ye ri nin
et ra fın da ha fif sol muş eri tem ler bu lun mak tay dı.
Has ta ya puls ok si met re kul la nı la rak sa de ce pe ri fe rik
ok si jen sa tü ras yo nu (SpO2) mo ni tö ri zas yo nu ya pıl -
dı. Kalp te pe atı mı bu yol la ta kip edil di. Has ta ya
anes te zi ön ce si 25 mg in tra ve nöz pred ni zo lon ve-
ril di. İndük si yo na baş la ma dan ön ce, zor en tü bas yon
için tra ke o to mi ge re ke bi le ce ğin den Ku lak Bu run
Bo ğaz eki bi ha zır lan dı. Has ta ya beş da ki ka lık pre ok-
si je ni zas yon uy gu lan dık tan son ra anes te zi in dük si -
yo nun da in tra ve nöz 2 mg/kg pro po fol, 0.6 mg/kg
ro ku ron yum ve 0.5 µg/kg fen ta nil ya pıl dı. Mas ke -
nin cil de di rek te ma sı ve tah ri şi ni ön le mek için
mas ke nin yü ze te mas yer le ri ne jel sü rül dü. Kas
gev şe me si sağ lan dık tan son ra has ta ste ril cat he jell
(%2 li do ka in) ile kay gan lı ğı sağ la nan 5 nu ma ra lı
kaf lı en tü bas yon tü pü ile en tü be edil di ve ka fı şişi -
ril me di. Tüp ağız ke na rı 17 cm’de ola cak şekil de va-

RE SİM 1: Üst eks tre mi te ön kol eks tan sör yü zün de bül lü lez yon la rın gö rün -
tü sü.

RESİM 2: El tırnaklarında distrofik değişikliklerin görüntüsü.



ze lin len miş ru lo gaz ile tes bit edil di. Has ta nın göz-
le ri ni ko ru mak için göz mer he mi kul la nıl dı. Anes-
te zi ida me si %50 O2 /N2O ka rı şı mı için de %3
se vof lu ran la sağ lan dı. Ame li yat 70 dk sür dü. Ge rek
cer ra hi, ge rek se anes te zi yö nün den bir so run ya şan-
ma dı. Ame li yat son lan dı ğın da ne os tig min (0,03
mg/kg) ve at ro pin (0,01 mg/kg) ve ri le rek kas gü cü
ye ter li olan has ta eks tü be edil di. Has ta ayıl ma oda-
sın da 30 da ki ka ta kip edil di. Bir so run ol ma dı ğı gö-
rü le rek ser vi se gön de ril di.

TAR TIŞ MA
Epi der mo li zis bülloza nın 20’den faz la sub ti pi ol-
mak la bir lik te, epi der mal ba zal mem bran zo nun da
bül olu şum se vi ye si ne gö re, simp leks tip (ba zal ke-
ra ti no sit in tra sel lü ler ay rış ma), junk ti o nal tip (la-
mi na lu si da da ay rış ma) ve dis tro fik tip (üst der mis
bo yun ca ay rış ma) ol mak üze re sı nıf lan dı rı la bi lir.
Dis tro fik Epi der mo li zis bülloza en sık gö rü len
grup tur.3-5 Bi zim has ta mız tip VII kol la je nin az lı ğı
ile ka rak te ri ze dis tro fik epi der mo li zis bülloza ta nı -
sı al mış tı.  

Epi der mo li zis bülloza lı has ta lar, bu has ta lı ğın
özel li ği ne bağ lı ola rak ya şam la rı bo yun ca bir çok
kez cer ra hi mü da ha le ge çi re bi lir ler. En sık cilt ve
yu mu şak do ku yu tut tu ğu için eks tre mi te le ri il gi -
len di ren re kons trük tif ame li yat lar, den tal gi ri şim -
ler, psö do sin dak ti li, do ğum, gas tro in tes ti nal sis te mi
içe ren özo fa ge al di la tas yon, gas tros to mi ve ko lon
in ter po zis yo nu cer ra hi iş lem ler için de en yay gın
olan la rı dır.3,6,7

Bu has ta la rın ame li yat ön ce si de ğer len di ril -
me sin de, mev cut me ta bo lik so run la rı göz den ge çi -
ril me li, bu has ta lık la bir lik te sık gö rü len
mal nüt ris yon, ane mi, sı vı ve elek tro lit den ge siz li ği,
ami lo i do zis, hi per ko a gü lo pa ti, por fi ri a ve nö ro -
müs kü ler has ta lık la rın var lı ğı araş tı rıl ma lı dır.8

Anes te zi pla nı ya pı lır ken has ta la rın tüm bu özel-
lik le ri göz önün de bu lun du rul ma lı dır. Has ta mı zın
öy kü sün de her han gi bir özel lik yok tu.

Ame li yat ön ce si ye ter li pre me di kas yon uy gu -
lan ma sı has ta nın aşı rı ha re ket le ri ni sı nır la ya rak
anes te zi in dük si yo nu sı ra sın da hu zur suz lu ğu ön le -
me de ya rar lı ola bi lir.3 Bi zim has ta mız ol duk ça sa -
kin ol du ğu için pre me di kas yon uy gu la ma dık.

Bu has ta lar da mi nör trav ma lar da hi cid di bül
olu şu mu na ve ar dın dan en fek si yon ge li şi mi ne se -
bep ol du ğu için anes te zi sı ra sın da mo ni tö ri zas yo -
nun bi le müm kün ol du ğun ca az trav ma tik
ol ma sı na dik kat edil me li dir. Anes te zi al tın da sür-
tün me ye bağ lı olu şa bi le cek trav ma nın azal tıl ma sı
için ge rek li ön lem ler alın ma lı dır. EKG pa let le ri
müm kün ol du ğu ka dar az sa yı da (ge nel lik le 3) ve
ya pış kan mad de kul la nıl ma dan tut tu rul ma lı dır.
İnva ziv ar ter kan ba sın cı ta ki bi da ha son ra olu şa -
bi le cek skar do ku su nun ar ter yel do la şı mı en gel le -
ye bi le ce ği için öne ril me mek te dir.9,10 Li te ra tür ler de
pul se ok si met re uy gu la ma sı na bağ lı ba sın cın in-
dük le di ği bül olu şu mu bil di ril me mek te dir. An cak
yi ne de açı lıp ka pa na bi len klips li pul se ok si met re
kul la nıl ma sı öne ril mek te dir.3,11 Biz has ta mız da
spe si fik en di kas yo nu ol ma dı ğı için elek tro kar di -
yog ra fi mo ni tö ri zas yo nu ve kan ba sın cı öl çü mü
yap ma dık, sa de ce klips li puls ok si met re ile SpO2
ve kalp atım hı zı ta ki bi yap tık.

Epi der mo li zis bülloza da ağız da kon trak tür ve
skar lar ne de niy le ağız açık lı ğı sı nır lı ola bi le ce ğin -
den muh te mel zor ha va yo lu na kar şı ay rın tı lı mu -
a ye ne ve ha zır lık ya pıl ma lı, özo fa ge al strük tür le re
bağ lı ge li şe bi le cek as pi ras yon lar dik ka te alın ma lı -
dır. Diş de for mi te le ri de bu has ta lar da sı kın tı ya ra -
ta bi lir. Lin ve ark.3 epi der mo li zis bülloza lı 25
ço cuk ta top lam 121 cer ra hi iş lem için ge re ken ge -
nel anes te zi uy gu la ma la rı sı ra sın da 3 has ta da fi be -
rop tik la rin gos ko pi ye ge rek si nim duy muş lar dır.       

Epi der mo li zis bülloza lı has ta lar da anes te zi uy-
gu la ma sın da gü ven lik için ge rek li ko şul la rın sağ-
lan dı ğı anes te zi yön te mi en ide al dir.12 Ja mes ve
ark.13 re se sif ge çiş li dis tro fik tip epi der mo li zis bül-
loza lı 73 has ta da uy gu la dık la rı 309 anes te zi gi ri şi -
min de la rin ge al bül, pos to pe ra tif stri dor ya da ha va
yo lu obs trük si yo nu sap ta ma dık la rı nı bil dir miş ler -
dir. Junk ti o nal tip epi der mo li zis bülloza lı ol gu lar -
da, la mi na lu si da da ay rış ma ne de niy le bül olu şu mu,
stri dor ve ha va yo lu obs trük si yo nu ris ki da ha faz la
ola bi lir.11

Bu has ta lar da ve nöz gi ri şim sık lık la zor ol du -
ğu için in ha las yon in dük si yo nu sık kul la nı lır. An -
cak da mar yo lu bu lu na bil di ğin de in tra ve nöz
in dük si yon ter cih edi le bi lir. Ke ta min ek si tas yo na
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yol aç tı ğın dan ve trav ma ris ki oluş tur du ğun dan, ti-
yo pen tal ise por fi ri a var lı ğın da kul la nıl ma ma sı ge-
rek ti ğin den, pro po fol ter cih edi le cek in tra ve nöz
anes te zik ajan ola rak gö rün mek te dir.14 An cak ke ta-
mi nin (1 mg/kg/sa at), mi da zo lam (0.1 mg/kg/sa at)
ile bir lik te uy gu lan ma sı nı öne ren ya yın lar da var-
dır.15 Bu has ta lar da hem de po la ri zan hem de non-
de po la ri zan kas gev şe ti ci ler gü ven le kul la nı la bi lir;
an cak sük si nil ko lin kul la nı mı ile olu şan fa si kü las -
yon lar trav ma mey da na ge ti re bi le ce ğin den ve epi-
der mo li zis bülloza, kas has ta lık la rı ile be ra ber
ola bi le ce ği için sük si nil ko lin ter cih edil me mek te -
dir.10,16 Bi zim has ta mız da mar yo lu açıl mış ola rak
gel di ği için zor ha va yo lu na kar şı pre ok si je ni zas -
yon sü re mi zi (5 da ki ka) uzun tu ta rak, anes te zi in-
dük si yo nun da in tra ve nöz pro po fol, fen ta nil ve
ro ku ron yum uy gu la dık. Anes te zi ida me sin de ise
se vof lu ra nı ter cih et tik.17

Va ze lin ve ya jel, anes te zi ön ce si yüz mas ke si,
la rin gos kop ve en tü bas yon tü pü ne sü rü le rek uy gu -
la ma sı ra sın da ba sın cı azal ta rak trav ma ya bağ lı bül
olu şu mu en gel le ne bi lir. Mas ke uy gu la nır ken ha va
yo lu açık lı ğı nın sağ lan ma sı için ve ri len po zis yon da
çe ne al tı na bol va ze lin sü rül müş gaz lar uy gu la na rak

te mas edi len böl ge ler de trav ma ön le ne bi lir.13 La ren -
ge al mas ke (LMA) ağız içi te mas yü ze yi nin faz la lı ğı -
na bağ lı bül olu şu mu ola sı lı ğı ne de ni ile ge rek me di ği
sü re ce pek ter cih edil me mek te dir. Ames ve ark.10

yap tık la rı ça lış ma da epi der mo li zis bülloza lı 57 has-
ta da LMA kul lan mış lar ve sa de ce bir has ta da dil de
ye ni bül olu şu mu sap ta mış lar dır. Ol gu muz da nor-
mal den da ha kü çük en tü bas yon tü pü se çe rek, mas -
ke, en tü bas yon tü pü ve la rin gos ko pu li do ka in li jel
sü rül dük ten son ra kul la na rak muh te mel ağız içi bül
olu şu mu na kar şı ön lem al ma yı ter cih et tik.

Bu has ta lar da, ame li yat son ra sı ye ter li anal je -
zi sağ lan ma sı der len me dö ne min de ağ rı ya bağ lı 
ge rek siz ha re ket le rin trav ma sı nı azal ta bi lir. Opi o -
id le rin in tra mus kü ler uy gu la ma sın dan ka çı nıl ma -
lı dır. Opi o id le re bağ lı en yay gın yan et ki ka şın tı
olup he men te da vi edil me li dir.3

So nuç ola rak epi der mo li zis bülloza lı has ta da
anes te zi uy gu la ma sı sı ra sın da cilt ve mü köz mem-
ran la rı me ka nik ha sar dan,  mi ni mal mo ni tö ri zas -
yon ve müm kün ol du ğun ca az te mas ile ko ru mak
ge rek li dir. Bu has ta lar da ha va yo lu açık lı ğı sağ la -
ma da güç lük le kar şı la şı la bi le ce ğin den ge rek li ön-
lem le rin alın ma sı ha ya ti önem ta şı mak ta dır.
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