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OZET

Epidermolizis biilloza (EB), cilt ve mukozalarda kendiliginden veya travma sonrasi geligen biillerle karakterize genetik gecisli
bir hastaliktir. Bu olgularda anestezi ve cerrahi uygulamalarinda her islem yeni lezyon olusumuna neden olabilecegi icin, en az
travma ve noninvazif monitérizasyon uygulanmalidir. Bu yazida EB tanist konulmusg iki olguya uygulanan anestezik yaklasim

sunulmustur.

ANAHTAR KELIMELER: Epidermolizis Biilloza, Anestezi

SUMMARY

Epidermolysis bullosa (EB) is a hereditary disease characterized by bullae of the skin and mucosa that arise spontaneously or
following trauma. In these patients, all processes associated with anesthesia can cause new lesions, so management should be
directed towards as minimal noninvasive monitoring and trauma as possible. Anesthetic management of two cases of epidermolysis

bullosa are presented in this report.
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GIRIS

Epidermolizis biilloza (EB) cilt ve mukoz membran-
larda siirtinme veya minimal travma ile gelisen, sicak-
likla artabilen biillerin olustugu konjenital, herediter bir
hastaliktir (1-2). “Basit”, “junctional”, “distrofik” tip ol-
mak iizere tic major tipi vardir (2-4). Bu lezyonlarin
anormal iyilesmesi genellikle kontrakte skar ve erozyon
ile sonlanir. Primer tutulum yeri cilt ylizeyi olsa da iist
gastrointestinal sistemin (GIS) mukozasi da siklikla tu-
tulur (1). Epidermolizis biillozal1 olgulara eslik edebilen
medikal problemlerin beraberinde, anestezi uygulamala-
rinda ozellik tastyan faktorler; orofaringeal mukoza ve
cilt tutulumuna bagli havayolu yonetimi ile cilt biitiinlii-
Siiniin korunmasindaki zorluklardir (3).

Bu nedenle, EB tanisi olan, dil kanseri ile EB lez-
yonlarina sekonder gelisen el parmaklarinda yapisiklik-
lar1 agmak icin operasyonlar1 planlanan iki hastamizda
anestezi uygulamalarimiz sunulmustur.

1. Olgu:

Kirk dort yasinda, 55 kg, distrofik tip EB tanis1 ko-
nulmus erkek hastaya, dil lateralinde progresif yara, yut-
ma ve konusma bozuklugu gelismesi iizerine hastane-
miz Kulak Burun Bogaz (KBB) Kliniginde dil kanseri
tanisi ile operasyon planlandi. Hastanin daha 6nce geci-
rilmis ameliyat ve anestezi Oykiisii yoktu. Fizik muaye-
nede her iki elin parmaklarinda skar gelisimine bagh
fleksiyon kontraktiir deformiteleri mevcuttu. Her iki ba-
cakta yer yer hemorajik kurutlarin bulundugu yaklagik
2-3 cm ¢aplarinda zemini eritemli erode lezyonlar mev-
cuttu. Yeni biil olusumu yoktu. Fizik muayenesinde agiz
aciklig1 yaklasik 1,5 cm oldugundan Mallampati skorla-
mast degerlendirilemedi. Boyun hareketlerinde kisitlilik
tespit edilmedi. Operasyon oncesi rutin laboratuvar tet-
kikleri normal sinirlarda olan hastanin gastrointestinal
sistem tutulumunu gosteren bir semptom ya da oykiisii
yoktu.
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Premedikasyon amaci ile operasyondan 30 dakika
once 0.05 mg kg, im midazolam uygulandi. Uzun siire-
cek operasyon sirasinda kanama 6ngoriildiigii i¢in her i-
ki el sirtindan periferik damar yolu acildi. Travmayi
azaltmak i¢in turnike iglemi el ile yapildi. Tansiyon
mangonunun altina 1slak pamuk yerlestirilerek tansiyon
Olclimii yapildiktan sonra mangonun yaratacagi travma-
y1 onlemek i¢in radial arter kateterize edildi. Kateterler
ve jel icermeyen kisimlari kesilip ¢ikartilan EKG paletleri
ipek flaster ile tespit edildi. Oksijen saturasyonu monito-
rizasyonu icin parmaga baski yapmayan tek kullanimlik
prob (Oximax Max-N Oksijen Sensorti) kullanildi.

Monitdrize edilen hastaya 2 mg midazolam, iv ve top-
lam 100 mg propofol, iv titrasyonu ile sedasyon esliginde
ve 80 mg lidokain hidrokloriir + 0,05 mg epinefrin ile in-
filtrasyon anestezisi beraberinde 2-3. trakeal halkalar ara-
sindan trakeotomi yapildi. Islem sirasinda 2 1 dk"’dan na-
zal O, uygulandi. Trakeotomi sonrasi 2 mg kg™ iv propo-
fol, 0.1 mg kg iv vekiironyum ile anestezi indiiksiyonu
sonrast 9 numara spiralli endotrakeal tiip yerlestirildi. Ka-
f1 kacak olmayacak kadar sisirilen tiip, cilde dikis ile tes-
pit edildi. Anestezi idamesi % 50 O,/Hava, % 2 sevoflu-
ran, 0,1 pg kg' dk' remifentanil infiizyonu ile saglandi.
G0z korunmasi antibiyotikli géz pomadi ile saglandi.
Hastanin altindaki ¢arsafin diiz olmasina dikkat edildi,
bas ve topuklar silikon yastiklar ile desteklendi.

Total glossektomi, segmenter mandibulektomi, agiz
taban1 rezeksiyonu, deltopektoral flep ile onarim ger-
ceklestirildi. Intraoperatif dénemde 2 iinite eritrosit siis-
pansiyonu ve 8500 ml kristalloid verildi. On iki saat sii-
ren anestezi sonunda spontan solunumu yeterli olan has-
ta ekstiibe edilerek 8 numara trakeotomi kaniilii takildu.
Travmay1 azaltmak icin kaniil tespit baginin altina pa-
muk destek yerlestirildi. Postoperatif muayenesinde go-
giis trag1 yapilan alanda 0,5 cm capinda iki adet kiiciik
biil disinda bulgu izlenmedi. Postoperatif donemde 24
saat yogun bakimda izlenen hasta servise nakledildi.

2. Olgu:

On dort yasinda, 25 kg erkek hastanin, Plastik ve
Rekonstriiktif Cerrahi Klinigi tarafindan distrofik tip EB
lezyonlarina sekonder gelisen, el parmaklarinda yapisik-
liklara yonelik operasyonu planlandi. Biiyiime ve gelis-
me geriligi olan hastanin fizik muayenesinde tiim viicut-
ta farkli evrelerde biilloz lezyonlar, ellerde polisindakti-
li, orofarengeal mukozada aftoz lezyonlar mevcuttu. Ru-
tin laboratuvar incelemeler normal sinirlarda idi. Boyun
hareketleri dogal, agiz aciklig1 2,5 cm ve Mallampati 3
idi. Hastanin daha once gegcirilmis ameliyat ve anestezi
Oykiisli yoktu. Premedikasyon amaci ile operasyondan
30 dakika 6nce 0,3 mg kg, oral midazolam uygulandi.
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Hasta operasyon masasina yardimsiz gecti. Turnike uy-
gulanmadan sol alt ekstremiteye uygulanan 22 G intra-
venoz kateter ve jel icermeyen kisimlart kesilip ¢ikarti-
lan EKG paletleri ipek flaster ile tespit edildi. Yiiz mas-
kesi vazelinle yaglanip, baski yapmadan yiize yerlesti-
rildi. Propofol 2 mg kg" iv verilerek, fiberoptik bron-
koskop ile nazal entiibasyon yapildi. Dért numara kafl
endotrakeal tiip (ETT), ipek flaster ile tespit edildi. Goz
korunmas: antibiyotikli pomad ile saglandi. Kas gevse-
mesi i¢in 0,5 mg kg' iv atrakuryum kullanilan hastada
anestezi idamesi % 50 O, /N,O, % 2 sevofluran ile sag-
land1. Yiiz otuz beg dakika siiren anestezi sonunda spon-
tan solunumu yeterli olan hasta ekstiibe edildi. Toplam
350 ml kristalloid uygulandi. Bir saat derlenme iinitesin-
de izlenen hastanin ETT tespitinin yapildig1 bolgede, hi-
peremi izlendi. Postoperatif 24. saatte intravenoz kateter
bolgesinde 0,5 cm ¢apinda biile rastlandi.

Postoperatif 7, 10, 17 ve 21. giinlerde hasta pansu-
man i¢in ameliyathaneye alindi. EKG monitdrizasyonu
sonrasi, 0,01 mg kg™ iv atropin, 0,05 mg kg, iv midazo-
lam uygulandiktan sonra 1 mg kg™ iv ketamin ve 1 pg
kg' iv fentanil ile sedasyon ve analjezi saglandi. Spon-
tan solunumu korunarak, maske yiize temas ettirilmeden
4 1 dk' O, uygulandi. Yaklagik 20 dakika devam eden
pansumanlar sonrasinda derlenme iinitesinde yaklasik 1
saat takip edilen hasta servise nakledildi.

TARTISMA

Distrofik tip EB’nin otozomal dominant ve resesif
olmak iizere iki farkli genotipi vardir (4-5). Distrofik tip
EB’de hiicrelerin bazal membrani etkilendigi i¢in korne-
al erozyon, trakeal epitelde erozyon, skatrizan alopesi,
el ve ayaklarda deformiteler, tirnak yatagi kaybi, konje-
nital pilor atrofisi, ge¢ gelisen muskiiler distrofi goriile-
bilir (5). Ekstrakutan6z tutulum en sik gastrointestinal
sistemde izlenmekte, genis biiller 6zefagus darliklarina
ve disfajiye, rektal striktiirler konstipasyona, trakeal epi-
telde erozyona bagl gelisen darliklar solunum sikintisi-
na neden olmaktadir (6-7).

Ozefagus darlig1 gelisen hastalarda, 6zefagus dilatas-
yonu, gastrostomi yapilmakta veya nazogastrik beslenme
uygulanmaktadir. Ozefagus darliklari anestezi sirasinda re-
giirjitasyon ve aspirasyon riskini arttirir (4-6). Bizim olgu-
larimizda GIS tutulumu ile ilgili anamnez bilgisi ve semp-
tom belirlenmemekle beraber, ikinci hastada beslenme bo-
zukluguna bagh biiylime gelisme geriligi mevcuttu.

Rejyonal anestezi, EB’li olgularda tercih edilen
anestezi yontemi olmakla beraber; hastamizin el defor-
miteleri iki tarafli diizeltilece8i ve ameliyat siiresinin
uzun olacagi 6ngoriildiigii icin genel anestezi tercih
edilmistir (4,8,9).
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Deri ve mukozadaki her islem basi ya da siirtiinme
nedeni ile biil olusumuna yol agacagindan minimal giri-
sim ve monitorizasyon onerilmektedir. Operasyon masa-
sma hastanin kendisinin ge¢cmesi saglanabilir. Pozisyo-
nel degisiklikler hastay1 hareket ettirmek yerine altinda-
ki minderiyle yapilabilir. Monitorizasyon sirasinda kul-
lanilan yapigskan aparatlar biil olusumuna, ciltte soyul-
maya, kanamali yiizeylere ve enfeksiyonda artisa neden
olabilir. EKG paletlerinin yapigkan yiizeyleri ¢ikartilip
sadece jelli kisimlariin hastaya temas etmesi saglanma-
11, hasta cildine yapigsmasi gereken diger malzemelere jel
siiriilmelidir (3,8). ik hastanin sag el isaret parmagina
daha 6nce kullanilmamis yapigkanli puls oksimetre pro-
bu takildi, ikinci olguda ise puls oksimetre probu uygu-
lanmadi.

Kan basinct monitdrizasyonu i¢in tansiyon aletinin
mangonu takilmadan 6nce ekstremite pamukla sarilarak,
Olciim araliklar1 arttirilabilir (3). Kan basmcinin izlen-
mesi i¢in arter kateterizasyonu Onerilmekle beraber el
bileklerindeki skar dokusunun radial arter kateterizasyo-
nunu zorlastirabilecegi gibi kateteri ¢ikardiktan sonra
kanamay1 durdurmak i¢in uygulanan basincin travma
yaratabilecegi g6z oniinde bulundurulmalidir (4,6,9).
Biz sik kan basinci ol¢iimii gereken ilk hastamizda inva-
zif monitdrizasyon ve ipek flaster ile tespit uyguladik.

Gozlerin korunmasi i¢in gdoz pomadi uygulamasi ve
g6z kapaklarinin vazelinli gazli bez ile kapatilmasi 6ne-
rilmektedir (4-5).

Genel anestezi uygulamalarinda inhalasyon indiiksi-
yonu sik kullanilmakla beraber venoz kateter yerlestiri-
lebilirse intravendz indiiksiyon tercih edilmelidir(4).

Epidermolizis biilloza olgularinda agiz kosesindeki
skarlasma ve kontraktiirler nedeniyle agiz aciklig1 kisit-
lili81; yiiz, boyun, orofarinks tutulumuna bagl olarak
zor hava yolu yonetimi olabilmektedir (3-4). Endotrake-
al tiipe bagli yeni biil olusumu nadirdir. Yiiz maskesi, la-
ringoskop ve entiibasyon tiipii iyice yaglanarak atravma-
tik entiibasyon saglanmalidir (3-5). Normalden daha kii-
ciik capta, yaglanmis endotrakeal tiip kullanilmasi ve
yaglanmis kalin bag ile boyna tespit edilmesi 6neril-
mektedir (4-5). Kafin farinks duvarinda genis yiizeye te-
mas ve basing yapmasi nedeni ile laringeal maskeler
onerilmemekle beraber; uygulandig1 az sayidaki ¢ocuk
hastanin birinde dilde biil gelisimi bildirilmistir (5,10).
Agiz agiklig1 sinirlt olan hastamizda intravenoz sedas-
yon uygulandiktan sonra fiberoptik bronkoskop ile nazal
endotrakeal entiibasyon gerceklestirildi. Hastalarimizda
kullanilan spiralli endotrakeal tiipler antibiyotikli po-
madla kayganlastirild1 ve tiip kaflar1 kacak olmayacak
minimum hacimde sisirildi.
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Ekstiibasyon sirasindaki orofaringeal aspirasyon ha-
yati tehdit eden biil formasyonuna neden olabilir (8).
Aspirasyonun atravmatik olmasina 6zen gosterilen has-
talarimizda ekstiibasyon sonrasinda biil olusumu goz-
lenmedi. Subkiitan ve intramuskiiler enjeksiyonlar da
biil olusumuna neden olabilecegi bildirilmistir. Bir has-
tamizda premedikasyon amaci ile intramuskiiler yol kul-
lanilmakla beraber diger hastada oral uygulama yapil-
mis, postoperatif agri kontroliinde intravenoz yol tercih
edilmistir.

Sonug olarak; epidermolizis biillozali hastalar da
anestezi ve cerrahi uygulamalarinda; dikkatli preoperatif
hazirlik sonrasi, minimal girisim ve monitdrizasyon uy-
gulamalari, perioperatif ve postoperatif donemde yeni
lezyon olusumuna yol agmamakta veya yeni lezyon olu-
sumunu ¢ok azalmaktadir.
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