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Epidermolizis Biillozali Hastada
Anestezi YOnetimi

Anesthetic Management of a Patient with
Epidermolysis Bullosa: Case Report

OZET Epidermolizis biilloza kendiliginden veya travmay: takiben, derideki biiller ve kabart1 olu-
sumu ile karakterize herediter hastaliktir. Bu hastalarda agiz agikligini simirlayan skarlar, 6zofage-
al daralma, anemi ve enfeksiyonlar en yaygin 6zelliklerdir. Epidermolizis biillozal: hastada cilt ve
mukozada her bir manipiilasyon yeni lezyon olusumuna neden oldugu i¢in anestezi yonetimi mi-
nimal monitérizasyon ve miimkiin oldugunca az travma dogrultusunda olmalidir. Ozofageal daral-
ma anestezi sirasinda regiirjitasyon ve aspirasyon riskini arttirmaktadir. Bu hastalarda anestezi
uygulamasinda 6zellikle havayolu y6netimi 6nemsenerek dikkat edilmelidir. En yaygin cerrahi
uygulamalar dental onarimlar, psédosindaktili, 6zofageal dilatasyon, gastrostomi ve kolon interpo-
zisyonudur. Bu olgu sunumunda biz genel anestezi altinda apendektomi yapilacak 6 yasinda Epi-
dermolizis biillozali erkek hastada anestezi yonetimini tartismak istedik.

Anahtar Kelimeler: Epidermolizis biilloza; anestezi; anestezi, genel

ABSTRACT Epidermolysis bullosa is a hereditary disease characterized by bullae and blister forma-
tion on the skin that arise spontaneously or following trauma. Oral scaring with limited mouth
opening, esophageal stricture, anemia, and infections are also common features in these patients. Be-
cause each manipulation on the skin and mucosa in these patients may cause formation of new le-
sions, anesthetic management of patients with epidermolysis bullosa should be directed towards as
minimal monitoring and trauma as possible. Esophageal strictures increase the risk of regurgitati-
on and aspiration during anesthesia. Administration of anesthesia to such patients is attending, par-
ticularly with regard to airway management. The common surgical procedures for patients with
epidermolysis bullosa were dental restorations, pseudosyndactyly, esophageal dilatation, gastros-
tomy, and colonic interposition. In this case report, we discuss the anesthetic management of a 6
year-old male with epidermolysis bullosa who underwent apendectomy under general anesthe-
sia.
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pidermolizis biilloza otozomal resesif gecisli, nadir goriilen herediter
mukokutenoz bir hastaliktir. 1/30000 siklikta goriiliir. Hastaliga, epi-
dermis hiicrelerini bir arada tutan interselliiler kopriilerin kaybinin
sebep oldugu diisiiniilmektedir. Kendiliginden veya kii¢iik travmalardan
sonra abartili bill olusumu bu hastalik i¢in karakteristiktir.! Bu biillerden
kanamalar olabildigi gibi sonras: i¢in enfeksiyon da gelisebilir. Biiller iyile-
sirken skar dokusu gelisir. Bu hastalarda anestezi girisimi sirasinda gerek
monitdrizasyonda gerekse havayolu giivenliginin saglanmasinda cilt ve mu-
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koza biittinliginiin korunmas: olduk¢a zor olup
ozel dikkat gerektirir.?

Bu olgu sunumumuzda apandisit nedeniyle
ameliyat edilen epidermolizis biillozali hastamizin
genel anestezi yonetimini gozden gegirmek iste-

dik.

I OLGU

Iki giindiir karin agris1 ve safrali kusma sikayetleri
olan 6 yasinda 20 kg agirliginda epidermolizis biil-
loza tanis1 almig erkek hasta ailesi tarafindan hasta-
nemiz acil servisine getirildi. Hastaya apandisit
tanis1 konularak acil ameliyat planlandi. Hastanin
daha 6nce gecirilmig ameliyat ve anestezi hikayesi
yoktu. Hastanin yapilan fizik muayenesinde, agiz
cevresinde, her iki {ist ekstremite, alt ekstremite
ekstansor yiiziinde, dirsek ve ayak topuklarinda biil-
lii lezyonlar (Resim1), el ve ayak tirnaklarinda dis-
trofik degisiklikler mevcuttu (Resim 2). Yapilan
orofaringeal muayenede ag1z i¢inde herhangi bir
lezyona rastlanmadi. Hastanin Mallampati skoru 1
olarak degerlendirildi. Boyun hareketlerinde her-

RESIM 1: Ust ekstremite 6n kol ekstansér yiiziinde biillii lezyonlarin gériin-
tisu.
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RESIM 2: El tirmaklarinda distrofik degisikliklerin gortintiis.

hangi bir sinirlama yoktu. Hastanin laboratuvar test
sonuglar1 normaldi. Hasta yakinlar1 anestezi hak-
kinda bilgilendirilerek izin alindi. Hasta ameliyat
odasina geldiginde masaya alinirken gereksiz doku-
nulmamasina dikkat edildi. Hastanin damar yolu
acik olup hypofix ile tespit edilmisti. Tespit yerinin
etrafinda hafif solmug eritemler bulunmaktayda.
Hastaya puls oksimetre kullanilarak sadece periferik
oksijen satlirasyonu (SpO,) monitdrizasyonu yapil-
d1. Kalp tepe atim1 bu yolla takip edildi. Hastaya
anestezi oncesi 25 mg intravenoz prednizolon ve-
rildi. Indiiksiyona baglamadan énce, zor entiibasyon
icin trakeotomi gerekebileceginden Kulak Burun
Bogaz ekibi hazirlandi. Hastaya bes dakikalik preok-
sijenizasyon uygulandiktan sonra anestezi indiiksi-
yonunda intravenoz 2 mg/kg propofol, 0.6 mg/kg
rokuronyum ve 0.5 pg/kg fentanil yapildi. Maske-
nin cilde direk temas:1 ve tahrisini 6nlemek igin
maskenin yiize temas yerlerine jel striildi. Kas
gevsemesi saglandiktan sonra hasta steril cathejell
(%2 lidokain) ile kayganlig: saglanan 5 numaral
kafl entiibasyon tiipii ile entiibe edildi ve kafi sigi-
rilmedi. Tiip ag1z kenar1 17 cm’de olacak sekilde va-
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zelinlenmis rulo gaz ile tesbit edildi. Hastanin goz-
lerini korumak i¢in g6z merhemi kullanildi. Anes-
tezi idamesi %50 O, /N,O karigimi i¢cinde %3
sevofluranla saglandi. Ameliyat 70 dk siirdii. Gerek
cerrahi, gerekse anestezi yoniinden bir sorun yasan-
madi. Ameliyat sonlandiginda neostigmin (0,03
mg/kg) ve atropin (0,01 mg/kg) verilerek kas giicii
yeterli olan hasta ekstiibe edildi. Hasta ay1lma oda-
sinda 30 dakika takip edildi. Bir sorun olmadig: go-
riilerek servise gonderildi.

I TARTISMA

Epidermolizis biillozanin 20’den fazla subtipi ol-
makla birlikte, epidermal bazal membran zonunda
biil olusum seviyesine gore, simpleks tip (bazal ke-
ratinosit intraselliiler ayrigma), junktional tip (la-
mina lusidada ayrigma) ve distrofik tip (iist dermis
boyunca ayrisma) olmak tizere siniflandirilabilir.
Distrofik Epidermolizis biilloza en sik goriilen
gruptur.®> Bizim hastamiz tip VII kollajenin azlig:
ile karakterize distrofik epidermolizis biilloza tani-
s1 almast.

Epidermolizis biillozal1 hastalar, bu hastaligin
ozelligine baglh olarak yasamlari boyunca bir¢ok
kez cerrahi miidahale gecirebilirler. En sik cilt ve
yumusak dokuyu tuttugu icin ekstremiteleri ilgi-
lendiren rekonstriiktif ameliyatlar, dental girisim-
ler, ps6dosindaktili, dogum, gastrointestinal sistemi
iceren 6zofageal dilatasyon, gastrostomi ve kolon
interpozisyonu cerrahi islemler i¢inde en yaygin
olanlaridir.®¢7

Bu hastalarin ameliyat 6ncesi degerlendiril-
mesinde, mevcut metabolik sorunlar gézden geci-
bu hastalikla birlikte
malniitrisyon, anemi, siv1 ve elektrolit dengesizligi,

rilmeli, stk goriilen
amiloidozis, hiperkoagiilopati, porfiria ve néro-
miiskiiler hastaliklarin varlhigy arastirilmalidir.®
Anestezi planmi yapilirken hastalarin tiim bu 6zel-
likleri goz 6niinde bulundurulmalidir. Hastamizin
oykiistinde herhangi bir 6zellik yoktu.

Ameliyat 6ncesi yeterli premedikasyon uygu-
lanmas: hastanin asir1 hareketlerini sinirlayarak
anestezi indiiksiyonu sirasinda huzursuzlugu énle-
mede yararli olabilir.? Bizim hastamiz oldukga sa-
kin oldugu i¢in premedikasyon uygulamadik.
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Bu hastalarda minér travmalar dahi ciddi biil
olusumuna ve ardindan enfeksiyon gelisimine se-
bep oldugu icin anestezi sirasinda monitdrizasyo-
nun bile miimkiin oldugunca az travmatik
olmasina dikkat edilmelidir. Anestezi altinda siir-
tinmeye bagh olusabilecek travmanin azaltilmasi
icin gerekli 6nlemler alinmalidir. EKG paletleri
miimkiin oldugu kadar az sayida (genellikle 3) ve
yapiskan madde kullanilmadan tutturulmalidir.
Invaziv arter kan basinci takibi daha sonra olusa-
bilecek skar dokusunun arteryel dolasimi engelle-
yebilecegi i¢cin 6nerilmemektedir.”!? Literatiirlerde
pulse oksimetre uygulamasina bagli basincin in-
diikledigi biil olusumu bildirilmemektedir. Ancak
yine de acilip kapanabilen klipsli pulse oksimetre
kullanilmas: 6nerilmektedir.®'" Biz hastamizda
spesifik endikasyonu olmadig: icin elektrokardi-
yografi monitorizasyonu ve kan basinci dl¢iimit
yapmadik, sadece klipsli puls oksimetre ile SpO,
ve kalp atim hizi takibi yaptik.

Epidermolizis biillozada agizda kontraktiir ve
skarlar nedeniyle agiz agikligi sinirh olabilecegin-
den muhtemel zor hava yoluna kars1 ayrintili mu-
ayene ve hazirlik yapilmali, 6zofageal striiktiirlere
bagli gelisebilecek aspirasyonlar dikkate alinmali-
dir. Dis deformiteleri de bu hastalarda sikinti yara-
tabilir. Lin ve ark.® epidermolizis biillozali 25
cocukta toplam 121 cerrahi islem icin gereken ge-
nel anestezi uygulamalarn sirasinda 3 hastada fibe-
roptik laringoskopiye gereksinim duymuslardir.

Epidermolizis biillozali hastalarda anestezi uy-
gulamasinda giivenlik icin gerekli kosullarin sag-
landig1 anestezi yontemi en idealdir.'? James ve
ark.’ resesif gecisli distrofik tip epidermolizis biil-
lozal1 73 hastada uyguladiklar: 309 anestezi girisi-
minde laringeal biil, postoperatif stridor ya da hava
yolu obstriiksiyonu saptamadiklarini bildirmisler-
dir. Junktional tip epidermolizis biillozal1 olgular-
da, lamina lusidada ayrigma nedeniyle biil olusumu,
stridor ve havayolu obstriiksiyonu riski daha fazla
olabilir."

Bu hastalarda venoz girisim siklikla zor oldu-
gu icin inhalasyon indiiksiyonu sik kullanilir. An-
cak damar yolu bulunabildiginde intravendz
indiiksiyon tercih edilebilir. Ketamin eksitasyona
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yol agtigindan ve travma riski olusturdugundan, ti-
yopental ise porfiria varliginda kullanilmamas ge-
rektiginden, propofol tercih edilecek intravendz
anestezik ajan olarak goriinmektedir.* Ancak keta-
minin (1 mg/kg/saat), midazolam (0.1 mg/kg/saat)
ile birlikte uygulanmasini 6neren yayinlar da var-
dir.’® Bu hastalarda hem depolarizan hem de non-
depolarizan kas gevseticiler giivenle kullanilabilir;
ancak siiksinilkolin kullanima ile olugan fasikiilas-
yonlar travma meydana getirebileceginden ve epi-
dermolizis biilloza, kas hastaliklari ile beraber
olabilecegi i¢in siiksinilkolin tercih edilmemekte-
dir.'*® Bizim hastamiz damar yolu agilmig olarak
geldigi i¢in zor hava yoluna kargs: preoksijenizas-
yon siiremizi (5 dakika) uzun tutarak, anestezi in-
ditksiyonunda intraventz propofol, fentanil ve
rokuronyum uyguladik. Anestezi idamesinde ise
sevoflurani tercih ettik.!”

Vazelin veya jel, anestezi 6ncesi yiiz maskesi,
laringoskop ve entiibasyon tiipiine siiriilerek uygu-
lama sirasinda basinc azaltarak travmaya bagh biil
olusumu engellenebilir. Maske uygulanirken hava
yolu agikliginin saglanmas: icin verilen pozisyonda
¢ene altina bol vazelin siiriilmiis gazlar uygulanarak
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temas edilen bolgelerde travma 6nlenebilir.”® Laren-
geal maske (LMA) ag1z i¢i temas yiizeyinin fazlahigi-
na bagl biil olusumu olasilig1 nedeni ile gerekmedigi
stirece pek tercih edilmemektedir. Ames ve ark.'
yaptiklar: calismada epidermolizis biillozali 57 has-
tada LMA kullanmiglar ve sadece bir hastada dilde
yeni biil olusumu saptamiglardir. Olgumuzda nor-
malden daha kiiciik entiibasyon tiipii segerek, mas-
ke, entiibasyon tiipti ve laringoskopu lidokainli jel
stiriildiikten sonra kullanarak muhtemel ag1z i¢i biil
olusumuna karg1 6nlem almay tercih ettik.

Bu hastalarda, ameliyat sonras yeterli analje-
zi saglanmasi derlenme doneminde agriya bagh
gereksiz hareketlerin travmasini azaltabilir. Opio-
idlerin intramuskiiler uygulamasindan kag¢inilma-
hidir. Opioidlere bagh en yaygin yan etki kasinti
olup hemen tedavi edilmelidir.?

Sonug olarak epidermolizis biillozali hastada
anestezi uygulamasi sirasinda cilt ve miik6z mem-
ranlar1 mekanik hasardan, minimal monitérizas-
yon ve miimkiin oldugunca az temas ile korumak
gereklidir. Bu hastalarda hava yolu agiklig: sagla-
mada giicliikle karsilagilabileceginden gerekli 6n-
lemlerin alinmas: hayati 6nem tasimaktadur.
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