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Epidermolizis Biillozali Hastada Anestezi Yonetimi

Anesthesia Management of a Patient with Epidermolysis Bullosa
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OZET

Epidermolizis biilloza (EB), dogustan itibaren kutanéz ve mukozal frajilite
artisi nedeniyle vicutta ciddi bil olusumu ile giden nadir gorilen genetik bir
hastaliktir. Mukokitandz alanlarda olusan bu bil formasyonu kendiliginden
olugabildigi gibi, travmayla, i1siya maruz kalmayla ya da minimal mekanik
travmaya bagl olusabilmektedir. Epidermolizis billoza hastalarinda, anestezi
uygulamalarinda orofarengeal mukoza tutulumuna bagli havayolu
yonetiminde ve cilt butinliginin korunmasinda zorluklarla
karsilasilabilmektedir. Bu olgu sunumunda genel anestezi altinda dis ¢ekimi
yapilacak olan 21 yasinda epidermolizis billozali erkek hastada anestezi
yonetimini tartismak istedik.
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ABSTRACT

Epidermolysis bullosa (EB) is a rare genetic disease that is associated with
severe bullae formation in the body due to an increase in cutaneous and
mucosal fragility. This bulla formation in mucocutaneous areas can ocur
spontaneously, as well as by trauma, heat exposure or minimal mechanical
trauma. Anesthesia applications in patients may have difficulties in airway
management due to orofarengeal mucosa and skin involment and in skin
integrity. In this case report, we aimed to discuss anesthesia management in
a 21 year old male patient with epidermolysis bullosa who will undergo
dental extraction under general anesthesia.
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GiRIS

Epidermolizis biillosa (EB), otozomal dominant veya resesif genetik gegisli,
nadir hastaliktir. Dinyada canh dogumlarin 1: 50000- 1: 500000’inde
gorulmektedir (1). Cesitli tipleri bulunmaktadir; karakteristik bulgu; ciltte,
mukozada spontan, mindr travmayla olusan tekrarlayici billerdir. Buna deri,
mukoza tabaklarinin butinligini saglayan protein yapimindaki genetik
mutasyonlar sebeptir (2). Agiz kontraktirleri, dis problemleri, laringoskopiyle
olugabilecek yeni lezyonlar nedeniyle entiibasyon zor olabilmektedir. Tibbi
tespitlere, tansiyon mansonuna, elektrokardiyografi (EKG) elektrotlarina,
turnikeye bagl lezyonlar olusabilmektedir (3). Bu hastalarda cilt, mukoza
bitinlGglniin korunmasi anestezi ve cerrahi yonetiminde énemlidir. Bu olgu
sunumunda 20 adet dis c¢ekimi gerceklestirilen epidermolizis billoza
hastasinin genel anestezi yonetimine ve olusabilecek sorunlara deginmek
istedik.

OLGU SUNUMU

Yirmi bir yasinda, 145 cm, 25 kg, dogustan EB’li hasta dis problemleriyle
klinigimize basvurdu. Hematoloji, dermatoloji boltimlerince takipliydi. Tibbi
oyklstnde santral venoz kateter takilmasi icin anestezi aldigini belirtti.
Hemoglobin 10 g/dL, plateletleri 747.000/uLl’ydi. Serum elektrolitleri,
protein, kan Ure nitrojeni normaldi. Mikrostomi, kotu disler, dilin agiz
tabanina yapisikligi mevcuttu (Sekil 1).Vicudunda lezyonlari; el bolgesinde,
ayaklarda lezyonlara sekonder patoloji mevcuttu (Sekil 2). Gumius
sulfadiazinli krem kullaniyordu. Hematolojinin 6nerisiyle cerrahiden 12 saat
énce Enoksaparin sodyum (Clexane) 0,4 cc sc yapildi.

= ' T

Sekil 2: Hastanin el goriintiisi

Hasta ameliyat odasina alindi. Kendisi yavas sekilde jel ped serilen ameliyat
masasina gegti. Kollarinda herhangi bir damar bulunamayinca sag bacaktan,
hafif elle sikilarak, 24 G kantlle damar yolu agildi, spanglarla sabitlendi (Sekil
3). EKG uglar elektrot yapistirimadan jel sikilarak olusturulan topaglarin

tzerine birakildi (Sekil 4). Tansiyon mansonu kullanilmadi. Pulse oksimetre
ellerdeki, ayaklardaki lezyonlardan dolayi kulaga takildi.

$ek| 3: Hastanin damaryolu goriintusu

# s 5
Sekil 4: EKG elektrotlarinin goriintust

Seffaf maske jellenerek asin baski uygulanmadan, bes dakika %100
oksijenle preoksijenize edilen hastaya; induksiyonda lidokain 20 mg, fentanil
24 pg, propofol 50 mg ve rokuronyum 12 mg iV uygulandi. Jelle
kayganlastirilan 5,0 numara, kafli spiralli tiple entiibasyon gergeklestirildi.
Tip kafi kagak sesi duyulmayincaya kadar hafif sekilde sisirildi. Sargi beziyle
tlp tespiti yapildi. Gozleri, suni gdzyasi sikilarak 1slak spangla ortuldi (Sekil 5).

Sekil 5: Hastanin intraoperatif donemdeki goriintlsu

Anestezi aralikli pozitif basingh ventilasyon; sevofluran, oksijen ve havayla
(%50-%50) saglandi. Hastanin intraoperatif SpO,, kalp hizi stabil seyretti.
Pulse oksimetrenin yeri 15 dakikada bir her iki kulak memesi olacak sekilde
degistirildi.
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Hastanin dudaklarina, kullanilan metal dental ekipmanlara, agiz

mukozasina islem ©ncesi kortikosteroidli merhem uygulandi. Cerrahi
aspirator oldukga az kullanildi, 1slak spanglarla intraoperatif kanama kontroli
saglandi. Lokal anestezi uygulanmadi. Agiz acacagl kullaniimadi, parmak
basisiyla dislerden destek alinarak agiz agiklig saglandi.17, 12, 11, 21,
22,27,48,47,45,44,4,42,41,32,32,33,34,35,36,37 nolu digler ekstrakte edildi.
45 nolu bolgeden kist igerigi bosaltilarak bolge soket icerisinden kirete
edildi. Sutlr atilmadan islem sonlandirildi.
Yaklasik 95 dakikalik cerrahi sonunda sugammadeks 100 mg iV yapildi. Hasta,
solumaya baslayinca sorunsuz ekstibe edildi. 250 mg parasetamol analjezi
amaci ile yapildi. Postoperatif donemde agiz gevresinde, agiz iginde, alinda
yeni biller gozlendi. Gimus nitrath krem sErUIdU (r$eki| 6).

Sekil 6: Hastanin postoperatif donemdeki gorintisu

TARTISMA

Epidermolizis billoza, nadir goérilen genetik hastaliktir. Deri, mukoza
frajildir;, mindér travmayla, kendiliginden bdller olusabilmektedir. Bu
hastalarda anestezik agidan dikkat edilmesi gereken en énemli problem deri,
mukoza buttnligunt korumak; yeni bullerin olusumunu 6nlemektir. Bul
olusumu sonucu agri, ates, sivi kaybi, enfeksiyonlar olusabilmektedir (4).

Orafarengeal lezyonlar sebebiyle; malnitrisyon, anemi, immiinstpresyon
gorilebilmektedir. Olusan malnitrisyon hipoproteinemi, anemi, elektrolit
bozuklugu yapar ve anesteziklerin farmakokinetigini etkiler (5).Hastamizda
beslenmede problemler; biiylime gelisme geriligi, anemi vardi.

Epidermolizis billoza hastalarinda tekrarlayan lezyonlara bagl eklem
kontrakturleri, psodosindaktili olabilmektedir. Periferal damar yolu zor
olabilmektedir (6). Damar yolu tespitinde, yeni lezyonlarin olusmamasi igin
dikkatli olunmalidir. Biz hastamizda alt ekstremiteden damaryolu agabildik,
cilde tespitini sargi beziyle sagladik. Tansiyon mansonu kullanmadik. Pulse
oksimetreyi; kulak memesine taktik. Onbes dakikada bir yerini degistirdik.
EKG elektrotlarini Alkan ve ark.’nin uyguladiklari gibi cilde fazlaca jel dokerek
tizerine kendi agirliklariyla kalacak sekilde biraktik (7).

Ameliyat masasina jel ped yerlestirdik. Basi olabilecek viicut bolgelerinin
altini pamuk rulolarla destekledik. Hava yolu ekipmanlarinin, anestezistin
eldivenlerinin jelle kayganlastiriimasi gerektigi belirtilmektedir (5). Biz de
maskeyi jelle kayganlastirarak basi yapmadan uygulamaya 6zen gosterdik.

Epidermolizis biilloza hastalarinda anestezi indiiksiyonunda pentotal,
porfiria bulunma olasiligi nedeniyle rélatif kontrendikedir, genelikle propofol
tercih edilmektedir (8,9). Ketamin, hastalarda eksitasyon yapabildiginden
travmaya sebep olabilir. Sevofluran bu hastalarda hizli indiksiyonu,
derlenmeyi saglamaktadir (3). Hastamizin anestezi induksiyonunda
propofolu, idamesinde sevoflurani tercih ettik, bir sorun yagamadik.

Tekrarlayan bl olusumlari; mikrostomi, boyun hareketlerinde kisitliliga ve
zor entibasyona neden olabilmektedir (4). Bu hastalarda normalden kugiik
entlibasyon tupl tercih edilmeli, endotrakeal tupler ik salinde bekletilip,
yumusatilarak kullanilmalidir (7). Hastamizda mikrostomi vardi, dil tabana
yapisiktl. Disler sagliksizdi, laringoskopide problem yaratabilirdi. Video
laringoskopu, sugammadeksi hazir bulundurduk. Spiralli 5,0 numarali
endotrakeal tupu jelle  kayganlastirarak, sorunsuz entlbasyonu
gergeklestirdik, sargi beziyle tespit ettik.

Yeterli postoperatif analjezi agriyla olusabilecek hareket travmasini
azaltabilmektedir. Opioidlerden kasintidan dolay! kaginilmalidir (9). Biz
hastamizin postoperatif analjezisini parasetamolle sagladik.

SONUC

Epidermolizis bullozali hastalarda dis clrukleri siklikla  karsimiza
cikabilmektedir. Coklu dis ¢ekimlerinin tek seansta yapilabilmesi igin genel
anestezi gerekebilmektedir. Bu olgu sunumunda EB’li hastalarda dis
cekimlerinin genel anestezi altinda sorunsuz yapilabilecegini belirtmek
istedik.

Cikar Catigmasi
Yazarlar herhangi bir ¢ikar gatismasi bildirmemistir.
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