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ÖZET
Epidermolizis bülloza (EB), cilt ve mukozalarda kendili¤inden veya travma sonras› geliflen büllerle karakterize genetik geçiflli

bir hastal›kt›r. Bu olgularda anestezi ve cerrahi uygulamalar›nda her ifllem yeni lezyon oluflumuna neden olabilece¤i için, en az
travma ve noninvazif monitörizasyon uygulanmal›d›r. Bu yaz›da EB tan›s› konulmufl iki olguya uygulanan anestezik yaklafl›m
sunulmufltur.
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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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G‹R‹fi

Epidermolizis bülloza (EB) cilt ve mukoz membran-
larda sürtünme veya minimal travma ile geliflen, s›cak-
l›kla artabilen büllerin olufltu¤u konjenital, herediter bir
hastal›kt›r (1-2). “Basit”, “junctional”, “distrofik” tip ol-
mak üzere üç majör tipi vard›r (2-4). Bu lezyonlar›n
anormal iyileflmesi genellikle kontrakte skar ve erozyon
ile sonlan›r. Primer tutulum yeri cilt yüzeyi olsa da üst
gastrointestinal sistemin (G‹S) mukozas› da s›kl›kla tu-
tulur (1). Epidermolizis büllozal› olgulara efllik edebilen
medikal problemlerin beraberinde, anestezi uygulamala-
r›nda özellik tafl›yan faktörler; orofaringeal mukoza ve
cilt tutulumuna ba¤l› havayolu yönetimi ile cilt bütünlü-
¤ünün korunmas›ndaki zorluklard›r (3). 

Bu nedenle, EB tan›s› olan, dil kanseri ile EB lez-
yonlar›na sekonder geliflen el parmaklar›nda yap›fl›kl›k-
lar› açmak için operasyonlar› planlanan iki hastam›zda
anestezi uygulamalar›m›z sunulmufltur.

1. Olgu:

K›rk dört yafl›nda, 55 kg, distrofik tip EB tan›s› ko-
nulmufl erkek hastaya, dil lateralinde progresif yara, yut-
ma ve konuflma bozuklu¤u geliflmesi üzerine hastane-
miz Kulak Burun Bo¤az (KBB) Klini¤inde dil kanseri
tan›s› ile operasyon planland›. Hastan›n daha önce geçi-
rilmifl ameliyat ve anestezi öyküsü yoktu. Fizik muaye-
nede her iki elin parmaklar›nda skar geliflimine ba¤l›
fleksiyon kontraktür deformiteleri mevcuttu. Her iki ba-
cakta yer yer hemorajik kurutlar›n bulundu¤u yaklafl›k
2-3 cm çaplar›nda zemini eritemli erode lezyonlar mev-
cuttu. Yeni bül oluflumu yoktu. Fizik muayenesinde a¤›z
aç›kl›¤› yaklafl›k 1,5 cm oldu¤undan Mallampati skorla-
mas› de¤erlendirilemedi. Boyun hareketlerinde k›s›tl›l›k
tespit edilmedi. Operasyon öncesi rutin laboratuvar tet-
kikleri normal s›n›rlarda olan hastan›n gastrointestinal
sistem tutulumunu gösteren bir semptom ya da öyküsü
yoktu.
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Premedikasyon amac› ile operasyondan 30 dakika
önce 0.05 mg kg-1, im midazolam uyguland›. Uzun süre-
cek operasyon s›ras›nda kanama öngörüldü¤ü için her i-
ki el s›rt›ndan periferik damar yolu aç›ld›. Travmay›
azaltmak için turnike ifllemi el ile yap›ld›. Tansiyon
manflonunun alt›na ›slak pamuk yerlefltirilerek tansiyon
ölçümü yap›ld›ktan sonra manflonun yarataca¤› travma-
y› önlemek için radial arter kateterize edildi. Kateterler
ve jel içermeyen k›s›mlar› kesilip ç›kart›lan EKG paletleri
ipek flaster ile tespit edildi. Oksijen saturasyonu monitö-
rizasyonu için parma¤a bask› yapmayan tek kullan›ml›k
prob (Oximax Max-N Oksijen Sensörü) kullan›ld›. 

Monitörize edilen hastaya 2 mg midazolam, iv ve top-
lam 100 mg propofol, iv titrasyonu ile sedasyon eflli¤inde
ve 80 mg lidokain hidroklorür + 0,05 mg epinefrin ile in-
filtrasyon anestezisi beraberinde 2-3. trakeal halkalar ara-
s›ndan trakeotomi yap›ld›. ‹fllem s›ras›nda 2 l dk-1’dan na-
zal O2 uyguland›. Trakeotomi sonras› 2 mg kg-1 iv propo-
fol, 0.1 mg kg-1 iv veküronyum ile anestezi indüksiyonu
sonras› 9 numara spiralli endotrakeal tüp yerlefltirildi. Ka-
f› kaçak olmayacak kadar fliflirilen tüp, cilde dikifl ile tes-
pit edildi. Anestezi idamesi % 50 O2/Hava, % 2 sevoflu-
ran, 0,1 µg kg-1 dk-1 remifentanil infüzyonu ile sa¤land›.
Göz korunmas› antibiyotikli göz pomad› ile sa¤land›.
Hastan›n alt›ndaki çarflaf›n düz olmas›na dikkat edildi,
bafl ve topuklar silikon yast›klar ile desteklendi. 

Total glossektomi, segmenter mandibulektomi, a¤›z
taban› rezeksiyonu, deltopektoral flep ile onar›m ger-
çeklefltirildi. ‹ntraoperatif dönemde 2 ünite eritrosit süs-
pansiyonu ve 8500 ml kristalloid verildi. On iki saat sü-
ren anestezi sonunda spontan solunumu yeterli olan has-
ta ekstübe edilerek 8 numara trakeotomi kanülü tak›ld›.
Travmay› azaltmak için kanül tespit ba¤›n›n alt›na pa-
muk destek yerlefltirildi. Postoperatif muayenesinde gö-
¤üs trafl› yap›lan alanda 0,5 cm çap›nda iki adet küçük
bül d›fl›nda bulgu izlenmedi. Postoperatif dönemde 24
saat yo¤un bak›mda izlenen hasta servise nakledildi. 

2. Olgu:

On dört yafl›nda, 25 kg erkek hastan›n, Plastik ve
Rekonstrüktif Cerrahi Klini¤i taraf›ndan distrofik tip EB
lezyonlar›na sekonder geliflen, el parmaklar›nda yap›fl›k-
l›klara yönelik operasyonu planland›. Büyüme ve gelifl-
me gerili¤i olan hastan›n fizik muayenesinde tüm vücut-
ta farkl› evrelerde büllöz lezyonlar, ellerde polisindakti-
li, orofarengeal mukozada aftöz lezyonlar mevcuttu. Ru-
tin laboratuvar incelemeler normal s›n›rlarda idi. Boyun
hareketleri do¤al, a¤›z aç›kl›¤› 2,5 cm ve Mallampati 3
idi. Hastan›n daha önce geçirilmifl ameliyat ve anestezi
öyküsü yoktu. Premedikasyon amac› ile operasyondan
30 dakika önce 0,3 mg kg-1, oral midazolam uyguland›.

Hasta operasyon masas›na yard›ms›z geçti. Turnike uy-
gulanmadan sol alt ekstremiteye uygulanan 22 G intra-
venöz kateter ve jel içermeyen k›s›mlar› kesilip ç›kart›-
lan EKG paletleri ipek flaster ile tespit edildi. Yüz mas-
kesi vazelinle ya¤lan›p, bask› yapmadan yüze yerleflti-
rildi. Propofol 2 mg kg-1 iv verilerek, fiberoptik bron-
koskop ile nazal entübasyon yap›ld›. Dört numara kafl›
endotrakeal tüp (ETT), ipek flaster ile tespit edildi.  Göz
korunmas› antibiyotikli pomad ile sa¤land›. Kas gevfle-
mesi için 0,5 mg kg-1 iv atrakuryum kullan›lan hastada
anestezi idamesi % 50 O2 /N2O, % 2 sevofluran ile sa¤-
land›. Yüz otuz befl dakika süren anestezi sonunda spon-
tan solunumu yeterli olan hasta ekstübe edildi. Toplam
350 ml kristalloid uyguland›. Bir saat derlenme ünitesin-
de izlenen hastan›n ETT tespitinin yap›ld›¤› bölgede, hi-
peremi izlendi. Postoperatif 24. saatte intravenöz kateter
bölgesinde 0,5 cm çap›nda büle rastland›.

Postoperatif 7, 10, 17 ve 21. günlerde hasta pansu-
man için ameliyathaneye al›nd›. EKG monitörizasyonu
sonras›, 0,01 mg kg-1 iv atropin, 0,05 mg kg-1, iv midazo-
lam uyguland›ktan sonra 1 mg kg-1 iv ketamin ve 1 µg
kg-1 iv fentanil ile sedasyon ve analjezi sa¤land›. Spon-
tan solunumu korunarak, maske yüze temas ettirilmeden
4 l dk-1 O2 uyguland›. Yaklafl›k 20 dakika devam eden
pansumanlar sonras›nda derlenme ünitesinde yaklafl›k 1
saat takip edilen hasta servise nakledildi.

TARTIfiMA

Distrofik tip EB’nin otozomal dominant ve resesif
olmak üzere iki farkl› genotipi vard›r (4-5). Distrofik tip
EB’de hücrelerin bazal membran› etkilendi¤i için korne-
al erozyon, trakeal epitelde erozyon, skatrizan alopesi,
el ve ayaklarda deformiteler, t›rnak yata¤› kayb›, konje-
nital pilor atrofisi, geç geliflen musküler distrofi görüle-
bilir (5). Ekstrakutanöz tutulum en s›k gastrointestinal
sistemde izlenmekte, genifl büller özefagus darl›klar›na
ve disfajiye, rektal striktürler konstipasyona, trakeal epi-
telde erozyona ba¤l› geliflen darl›klar solunum s›k›nt›s›-
na neden olmaktad›r (6-7). 

Özefagus darl›¤› geliflen hastalarda, özefagus dilatas-
yonu, gastrostomi yap›lmakta veya nazogastrik beslenme
uygulanmaktad›r. Özefagus darl›klar› anestezi s›ras›nda re-
gürjitasyon ve aspirasyon riskini artt›r›r (4-6). Bizim olgu-
lar›m›zda G‹S tutulumu ile ilgili anamnez bilgisi ve semp-
tom belirlenmemekle beraber, ikinci hastada beslenme bo-
zuklu¤una ba¤l› büyüme geliflme gerili¤i mevcuttu. 

Rejyonal anestezi, EB’li olgularda tercih edilen
anestezi yöntemi olmakla beraber; hastam›z›n el defor-
miteleri iki tarafl› düzeltilece¤i ve ameliyat süresinin
uzun olaca¤› öngörüldü¤ü için genel anestezi tercih
edilmifltir (4,8,9).
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Ekstübasyon s›ras›ndaki orofaringeal aspirasyon ha-
yat› tehdit eden bül formasyonuna neden olabilir (8).
Aspirasyonun atravmatik olmas›na özen gösterilen has-
talar›m›zda ekstübasyon sonras›nda bül oluflumu göz-
lenmedi. Subkütan ve intramusküler enjeksiyonlar da
bül oluflumuna neden olabilece¤i bildirilmifltir. Bir has-
tam›zda premedikasyon amac› ile intramusküler yol kul-
lan›lmakla beraber di¤er hastada oral uygulama yap›l-
m›fl, postoperatif a¤r› kontrolünde intravenöz yol tercih
edilmifltir. 

Sonuç olarak; epidermolizis büllozal› hastalar da
anestezi ve cerrahi uygulamalar›nda; dikkatli preoperatif
haz›rl›k sonras›, minimal giriflim ve monitörizasyon uy-
gulamalar›, perioperatif ve postoperatif dönemde yeni
lezyon oluflumuna yol açmamakta veya yeni lezyon olu-
flumunu çok azalmaktad›r.   
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Deri ve mukozadaki her ifllem bas› ya da sürtünme
nedeni ile bül oluflumuna yol açaca¤›ndan minimal giri-
flim ve monitörizasyon önerilmektedir. Operasyon masa-
s›na hastan›n kendisinin geçmesi sa¤lanabilir. Pozisyo-
nel de¤ifliklikler hastay› hareket ettirmek yerine alt›nda-
ki minderiyle yap›labilir. Monitörizasyon s›ras›nda kul-
lan›lan yap›flkan aparatlar bül oluflumuna, ciltte soyul-
maya, kanamal› yüzeylere ve enfeksiyonda art›fla neden
olabilir. EKG paletlerinin yap›flkan yüzeyleri ç›kart›l›p
sadece jelli k›s›mlar›n›n hastaya temas etmesi sa¤lanma-
l›, hasta cildine yap›flmas› gereken di¤er malzemelere jel
sürülmelidir (3,8). ‹lk hastan›n sa¤ el iflaret parma¤›na
daha önce kullan›lmam›fl yap›flkanl› puls oksimetre pro-
bu tak›ld›, ikinci olguda ise puls oksimetre probu uygu-
lanmad›.

Kan bas›nc› monitörizasyonu için tansiyon aletinin
manflonu tak›lmadan önce ekstremite pamukla sar›larak,
ölçüm aral›klar› artt›r›labilir (3). Kan bas›nc›n›n izlen-
mesi için arter kateterizasyonu önerilmekle beraber el
bileklerindeki skar dokusunun radial arter kateterizasyo-
nunu zorlaflt›rabilece¤i gibi kateteri ç›kard›ktan sonra
kanamay› durdurmak için uygulanan bas›nc›n travma
yaratabilece¤i göz önünde bulundurulmal›d›r (4,6,9).
Biz s›k kan bas›nc› ölçümü gereken ilk hastam›zda inva-
zif monitörizasyon ve ipek flaster ile tespit uygulad›k. 

Gözlerin korunmas› için göz pomad› uygulamas› ve
göz kapaklar›n›n vazelinli gazl› bez ile kapat›lmas› öne-
rilmektedir (4-5). 

Genel anestezi uygulamalar›nda inhalasyon indüksi-
yonu s›k kullan›lmakla beraber venöz kateter yerlefltiri-
lebilirse intravenöz indüksiyon tercih edilmelidir(4). 

Epidermolizis bülloza olgular›nda a¤›z köflesindeki
skarlaflma ve kontraktürler nedeniyle a¤›z aç›kl›¤› k›s›t-
l›l›¤›; yüz, boyun, orofarinks tutulumuna ba¤l› olarak
zor hava yolu yönetimi olabilmektedir (3-4). Endotrake-
al tüpe ba¤l› yeni bül oluflumu nadirdir. Yüz maskesi, la-
ringoskop ve entübasyon tüpü iyice ya¤lanarak atravma-
tik entübasyon sa¤lanmal›d›r (3-5). Normalden daha kü-
çük çapta, ya¤lanm›fl endotrakeal tüp kullan›lmas› ve
ya¤lanm›fl kal›n ba¤ ile boyna tespit edilmesi öneril-
mektedir (4-5). Kaf›n farinks duvar›nda genifl yüzeye te-
mas ve bas›nç yapmas› nedeni ile laringeal maskeler
önerilmemekle beraber; uyguland›¤› az say›daki çocuk
hastan›n birinde dilde bül geliflimi bildirilmifltir (5,10).
A¤›z aç›kl›¤› s›n›rl› olan hastam›zda intravenöz sedas-
yon uyguland›ktan sonra fiberoptik bronkoskop ile nazal
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