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Ozet

Abstract

Amag: Epidermolizis Biilloza (EB) deri ve miikéz membranlarda
biillerle karakterize bir hastaliktir. Hastalik ¢esitli tiplerde orta-
ya ¢ikar. EB i¢in spesifik bir tedavi yoktur, tedavi palyatiftir. Bu
olgu sunumunun amaci, EB olan bir hastada temporoman-
dibular eklem (TME) bulgularin: tartigmaktir.

Olgu Sunumu: EB’li 40 yasinda bayan hasta agiz agikliginda azalma
ve agr sikayeti ile klinigimize basvurdu. Travma hikayesi yok-
tu. Tomografi goriintiillerinde ankiloz olmadig1 saptandi. Agiz
acmadaki azalmanm, EB sebebiyle agiz ¢evresinde var olan
skarlara bagh oldugu saptandi.

Sonu¢: EB’de TME ankilozu goriilebilir. Bu nedenle gerekli radyo-
grafik incelemelerin yapilmas: ayirici tanida dnemlidir.

Anahtar Kelimeler: Epidermolizis biilloza,
temporomandibular eklem, tan1
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Objective: Epidermolysis bullosa (EB) is a disease in which the skin
and mucous membranes blister in response to trauma. There is
no spesific treatment for EB, treatment is palliative. The disease
has several modes of inheritance with various degrees of
severity. The purpose of this paper is to discuss the clinical and
radiological temporomandibular joint (TMJ) findings of a
patient who has EB.

Case Report: A 40-year-old female patient with EB was referred to
our clinic with the complaint of pain and limited mouth
opening. The patient did not have a history trauma. It was
observed in tomography that she had no ankylosis. The reason
for the limited mouth opening of the patient was determined to
be the scars located in comissura, which is caused by EB.

Conclusion: Temporomandibular ankylosis can be observed in EB.
For that reason, effective radiographic analysis is a significant
tool for differantial diagnosis.

Key Words: Epidermolysis bullosa,
temporomandibular joint, diagnosis

pidermolizis biilloza (EB) nadir goriilen,

deride eclastikiyet kaybi ve defekti ile

seyreden konjenital ve herediter bir
hastaliktir. Deride ¢ok kiiciik mekanik travmalarla
bile kolayca yirtilabilen biillerle karakterizedir."”
Deri yaninda bu hastaliklar siklikla oral mukoza ve
diger mukozal yiizeyleri de etkiler.”
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Simiflandirma

EB’nin dokudaki yarik tipleri, deri disinda i-
cerdigi bolgeler ve cesitli farkli klinik goriintiileri-
ne gore en az 23 alt tipi tanimlanmistir.* Bu alt
tipler derideki elektron mikroskobik incelemelerle
3 ana alt gruba ayrlirlar.’ En baskin olan tipi
intraepidermal, non-distrofik ya da epidermolitik
olarak bilinen basit EB’dir. Epidermisde biillerle
karakterize olan otozomal resesif bir durumdur.”
Atrofik EB bazal hiicreler ve bazal lamina arasinda
lokalize olan biillerle karakterli otozomal resesif
bir durumdur.>? Distrofik, dermolitik ya da dermal
EB’de biiller dermisin i¢inde ve bazal membranin
altinda lokalize olup otozomal dominant tipidir.>*
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Etiyoloji

Cesitli EB alt tiplerinin kesin sebepleri ve spe-
sifik patogenezini saptamak giigtiir. Buna karsin
derinin frajilitesi ve biil formasyonu keratin,*
hemidesmozomlar,4’5 deri kollojenaZl,3’5 serum
kolojenaz inhibitorii,® hiicre membran glukoprote-
inleri,” bazal membran antijenleri,5 damar duvan
gecirgenligi  gibi anomalileri iceren temel
defektlerle birliktedir.

Teshis

EB tanisi elektron mikroskop, immiinohisto-
kimya, immiinfloresan, EB’ye spesifik antikorlar
test edilerek konmalidir.

Belirtiler

Genel klinik o6zellikleri ¢esitli olup, deride
biiller, kabuklu erozyonlar, skarlar, graniilasyonlar,
pigmentasyon degisiklikleri, skatrisyel kellik,
distrofik tirnaklar ya da tirnak yoklugu, pence ben-
zeri eller ile karakterizedir.”*® Distrofik EB’de
kronik skar alanlarinda bazal hiicreli karsinomlar
olabilir. Deri disinda oral kaviteyi, Ozafagusu,
farinksi, nazal pasajlari, genital bolgeyi, aniisii ve
konjuktivalari igerebilir.”®

Tedavi

Ozellikli bir tedavisi olmayip, sadece palyatif
tedavi yapilabilir.>*® Travmay:r 6nlemek, biiyiik
biillerin dekompresyonu ve sekonder enfeksiyonla-
rin dnlenmesi en yaygin tedavi gesitleridir. Topikal
ya da sistemik kortikosteroid kullanimi gegici ¢6-
ziimdiir. Sistemik vitamin A’nin biilleri bir miktar
azaltmasina karsin etki mekanizmasi bilinmemek-
tedir. Vitamin E’nin bazi hastalara yardimci oldu-
gu rapor edilmistir.” Fenitoin tedavisi dermal
fibroblastlarla kolajenazin sentez ve salnimini 6n-
leyerek biil olusumunu azaltir. Tetrasiklin
kolajenazi inhibe eder ve bazende biil olusumunu
azalttigi bildirilmistir. Cerrahi rekonstriiksiyon,
fonksiyon ve goriiniisii iyilestirebilir.”

Oral Bulgular

Oral bolgede dil, bukkal mukoza, damak, agiz
taban1 ve gingiva etkilenir.*® Oral biil en yaygin
bulgudur. Tekrarlayan biiller skar olusturarak,

mikrostomi, ankiloglossi, dilde atrofi ve oral
vestibiiliin ortadan kalkmasina yol agar. Oral milia,
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oncelikli olarak damakta goriiliir. Defektli mineler
ve rampant ¢iiriikler goriilebilir. Mikrostomi, par-
maksiz eller ve agrili biillere baglh olarak zayif bir
oral hijyen vardir. Ciddi periodontal hastaliklar ve
oral kanserler goriilebilir. Ayrica ¢ok nadir de olsa
bu hastaligin komplikasyonu olarak ankiloz’ ve
¢ene hareketlerinde kisitlanma® bulgulari da bildi-
rilmigtir. Bu ¢alismada, 40 yasindaki EB’li bayan
hastada temporomandibular eklem bulgular tarti-
stlmigtir.

Olgu Sunumu

Kirk yasinda bayan hasta klinigimize agiz a-
cikliginda azalma ve agri sikayeti ile basvurdu.
Hastadan alinan anamnez sonucunda EB tanisi ile
Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi’nde tedavi gordiigii
6grenildi. Deride biiller, tirnaklarda atrofi, eklem-
lerde deformiteler mevcuttu (Resim 1). Maksimum
ag1z acikligi 1.6 cm ve agiz kapama sirasinda ciddi
agn sikayeti mevcuttu (Resim 2, 3). Bu bulgular
hastada temporomandibular eklem (TME) ankilo-
zu, miyofasiyal agri disfonksiyonu ya da TME
diizensizlikleri olabilecegini diisiindiirdii. Bu olasi-
liklar dogrultusunda hastadan bilgisayarli TME
tomografisi (BT) ve magnetik rezonans (MRI) gibi
goriintiileme tetkikleri istendi. Bu arada hastadaki
agri ve spazmu gidermek i¢in kas gevsetici
(Tizanidine HCL 2 mg tb) ve antiinflamatuar
(tenoxicam 20 mg tb) ilaglar Onerildi. Kontrole
geldiginde agiz kisitliligi hala siirmekte idi, ancak
agr1 gerilemisti. Miyofasiyal agri disfonksiyonu

Resim 1. Hastanin parmak eklemlerindeki deformiteler ve
ciltte skar ve erozyonlar.
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Resim 2. Maksimum agiz aciklifi ve agiz cevresindeki
skarlar.

Resim 3. Hastanin agiz kapama sirasinda ciddi agr1 duydugu
izlenmektedir.

olabilecegi ve bunun ilag tedavisi ile ortadan kaldi-
rilabilecegi diisiiniildii. Aliman BT’ de ankiloza ait
bir goriintii saptanmadi (Resim 4). MRI goriintii-
siinde hasta agzini tam olarak agamadigindan dis-
kin pozisyonu tam olarak izlenememistir (Resim
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5). Ancak agiz agikligindaki kisitlanmanin agizda-
ki skar dokularina bagl olabilecegi diiginiilmiistiir.

Tartisma
EB, ektodermal yapilarda travmayla ya da
kendiliginden olusan vezikiillerle karakterize do-
minant ya da resesif bir hastalik grubudur.'® Kesin
tanida oral bulgular oldukg¢a 6nemlidir.

EB’nin sebebinin, anormal enzim aktivitesi ve
kolajen yikimu ile iligkili olabilmesine karsin kesin
patogenezi agiklanamamaktadr. "

EB olan hastalarda tedavi yaklagimlar1 daha
¢ok koruyucu tedavilerdir. Ozellikle periodontal
tedaviler ve oral hijyene yonelik tedaviler yapilir.
Kisith agiz agma, labial sulkusta azalma gibi du-
rumlar bu hastalarda oral hijyeni de kisitlamakta-
dir.

Resim 4. BT goriintiisiinde normal kondil fossa iligkisi izlen-
mekte.

Resim 5. MRI goriintiisiinde disk tam olarak izlenememektedir.
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Literatiirde, EB bulunan hastalarda TME bul-
gular ile ilgili 2 olgu bildirilmis olup, biri TME
ankilozu digeri ise dudaklardaki skarlara bagl
gelisen agiz agmadaki kisithiliktir.”® TME ankilo-
zu, intraartikiiler eklem yiizeylerinde fibréz ya da
kemiksel bir flizyona bagli olarak ¢igneme siste-
mini etkileyen bir durumdur. Travma, enfeksiyon-
lar ve bazi sistemik hastaliklara bagli olarak geli-
sebilir. Kisith eklem hareketleri eklem cevresi
dokular1 etkilemektedir. Genellikle romatoid hasta-
liklar, Still hastaligi, ankilozan spondilit, psoriatik
artrit gibi hastaliklara bagli olarak TME ankilozu
bildirilmesine ragmen EB’nin ekstraartikiiler anki-
loza sebep oldugunu bildiren tek yaym mevcuttur.’
Bu nedenle bu hastaligin ankiloza sebep olabilece-
§i diisiintilerek hastada yapilan radyografik tetkikler
ile mevcut hastada ankiloz olmadigi saptanmuistir.

Howell,* EB mevcudiyeti olan iki hastay1 ra-
por etmistir. Hastada maksimum agiz agikligimin
yaklagik 2 cm oldugunu, agiz agma kapama sira-
sinda eklem hareketlerinin palpasyonla hissedildi-
gini saptamislar ve dis tedavilerini yapmak i¢in
uyguladiklar1 sedasyon sirasinda agzin 2.5 cm’ye
kadar agcilabildigini bulmuslardir. Bu sebeplerle
agiz acgikligindaki kisithhigin agiz cevresindeki
skarlara bagli oldugu sonucuna varmiglardir.

Skar dokular1 yemek yeme ve agiz fonksiyon-
larim1  kisitlayici  diizeye ulasirsa bu durumda
komissuroplastiler birer tedavi secenegi olabilmek-
tedir.> Ancak hastanmuzda ¢ok biiyiik bir sikint:
yaratmadigindan komissuroplasti diistiniilmemistir.
Ayrica cene hareketlerinde kisitliliga sebep ola-
bilecegini diisiindiigiimiiz ankiloz ve temporoman-
dibular diizensizlikler de gerekli goriintiileme yon-
temlerinin kullanimu ile ekarte edilmistir

Sonu¢ olarak EB’nin, TME’yi etkiledigi ve
ckstraartikiiler ankiloza sebep oldugu bilinmekte-
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dir. Bu bilgi 1s18inda cilt lezyonlar1 olan ve agiz
agma sirasinda agrist bulunan hastada farkli
goriintiilme yontemleri ile eklemde bulunabilecek
patolojiler ekarte edildi ve hastadaki sikayetlerin
EB’de goriilen agiz c¢evresindeki skar dokularina
bagli oldugu sonucuna varildi. Bundan dolay1 EB
bulunan bireylerde TME bulgular1 6zellikle deger-
lendirilmeli ve teshise yonelik tedavi uygulanmali-
dir.
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