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OzZET

Epidermolizis bullosa (EB), epitelyal ya da bazal membran buttnligini saglayan
proteinlerdeki mutasyonlardan kaynaklanan kalitsal mekano-billéz deri
bozuklugu hastaligidir. Klinik subtipleri; EB simpleks, jonksiyonel EB ve distrofik
EB’dir. EB ‘nin son siniflandirmasina Kindler sendromu (KS) da EB’nin spesifik bir
formu olarak eklenmistir. KS; tramva kaynakl bul olusumu, ilerleyici deri atrofisi
ve poikilodermanin gorildigu nadir bir genodermatozdur. Bu olgu sunumunda
ileri derecedeki anksiyetesinden dolayl intaven6z sedasyon altinda gomdlu
yirmilik dis g¢ekimi yapilan KS’li hastanin multidisipliner tedavisi ve klinik
yaklagimindan bahsedilmistir.KS hastalarda dis tedavilerinin yapilabilmesi ve bl
olusumuna sebep olacak travmalardan kaginmak igin sedasyon gibi anestezi
teknikleri gerekebilmektedir. Dis hekimleri ve anestezi uzmanlari bu sendromun
bulgulari ve yapilacak islemi etkileyen yonleri konusunda bilgili olmali ve tedavi
planlamasi komplikasyonlari minimuma indirecek sekilde yapilmalidir.

Anahtar Sézciikler: Kindler Sendromu, anksiyete, sedasyon, gémdlt yirmilik dis,
cerrahi
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ABSTRACT

Epidermolysis bullosa (EB) is a term used for hereditary mechano-bullous skin
disorders resulting from mutations at proteins that provide epithelial or
basement membrane integrity. Clinical subtypes are EB simplex, junctional EB
and dystrophic EB. Kindler syndrome (KS) was added to the most recent
classification of EB as a specific form of EB. KS is a rare genodermatozis with
travma induced bulla formation, progressive skin atrophy and poikiloderma. We
report the multidisciplinary management of an impacted third molar extraction
under intravenous sedation from an axious patient with KS in this case report.The
anesthesia techniques such as sedation may be required to perform dental
treatments and to avoid trauma that may cause bullous formations for patients
with KS. Dentists and anesthesiologists should be aware of the symptoms of this
syndrome and affects on the dental procedures. The treatment planning should
be done for to minimizes the complications.
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GiRiS

ilk olarak 1954’te Kindler Theresa tarafindan tanimlanan KS nadir goriilen,
otozomal resesif gegisli genetik bir hastaliktir (1,2). KS’nin tipik klinik 6zellikleri;
cocukluk ¢agindan itibaren var olan ve yasla sikligi artan, ¢ogu zaman tramvaya
bagli olusan, ve genellikle spontan iyilesen cilt bulleridir (2,3).

Diger bulgulari progresif poikilodermaya (cilt atrofisi, pigmentasyon
bozukluklari, telenjiektaziler) bagh olup, sekonder olarak gelisen diffliz cilt
atrofisi, degisken derecede fotosensivite, distrofik ya da kayip tirnaklar, gingiva
ve deri frajilitesi ve 6zefagus stenozudur (4). Kromozom-20 kisa kolunda bulunan
kindlin-1  proteininin FERMT1 (KIND1)  genindeki  mutasyondan
kaynaklanmaktadir. Bu proteinin kaybi, aktin-ekstraselller matriks kusuruna
sebep olarak anormal cilt frajilitesine sebep olmaktadir (1,5).

KS’li hastalarda cilt ve mukoza bittinligiinin korunmasi cerrahi ve anestezi
yonetimi  agisindan  6nemlidir. Bu olgu sunumunda ileri diizeydeki
anksiyetesinden dolayi sedasyon altinda yirmilik dis cekimi gerceklestirilen KS'li
hastanin cerrahi ve anestezi yonetimine ve olusabilecek sorunlara deginmek
istedik.

OLGU SUNUMU

Otuz iki yasindaki, erkek hasta klinige zaman zaman agri, enfeksiyon ve trismus
yaratan gomdall yirmilik diginin gekimi igin bagvurdu. Hastanin yapilan klinik ve
radyolojik muayenesinde agr belirttigi alt gene arka bolgede gomilu yirmilik
disinin oldugu tespit edildi. Hastada KS’nin tipik ozellikleri olan dis etlerinde
kanama, agiz mukozasinda Ulseratif goriintli, periodontal dokularda kayip ve
yutma gligligi vardi. Hasta anamnezinde anne ve babasinin birinci derece kuzen
oldugunu belirtti. Hastanin diger bes kardesinde KS ile iliskili herhangi bir
rahatsizlik olmadigi 6grenildi. Hastanin cilt hassasiyeti, tramvayla cildinde kolay
bir sekilde yara olusumu, fotosensitivite ve dis etlerinde sik yara olusumu 6ykisu
mevcuttu. Hasta cilt problemleri nedeniyle gittigi dermatoloji klinigince KS teghisi
ile takip altinda oldugunu bildirdi.

Ekstraoral muayenede alt géz kapaklarinin ektropionu ile birlikte yiiz, boyun ve
el bolgesinde yaygin poikiloderma ve atrofik, kuru bir cilt yapisinin oldugu
gorulda (Sekil 1, 2).

Sekil 1: KS’li hastanin ylz gérintusu

Sekil 2: KS'li hastanin ellerinin ve tirnaklarinin atrofik gortntisi

Hastanin alt ve Ust dudak gevresinde hiperpigmente makdllerinin oldugu,
komissurlerdeki yumusak dokuda belirgin olan fibrozis sonucu yumusak doku
destriiksiyonunun mevcut oldugu saptandi. Dil ylizeyinde yaygin eritemli alanlar
ve papillerde atrofi oldugu goraldu (Sekil 3,4).

Sekil 3: KS’li hastanin agiz gevresindeki lezyonlar

Sekil 4: KS’'li hastanin agiz komissuralarindaki perles ve dilde yaygin atrofi
gorintisi
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intraoral muayenesinde damak ve agiz tabani saglikli gériinimdeydi. Skar
dokusu yoktu. Bukkal mukozada genis Ulsere alanlar, dil ve gingival dokularda
eritamotoz atrofik alanlar gorilmekteydi. Dis eti cep derinliklerinin arttigi 4 ile 10
mm arasinda oldugu tespit edildi. Dis eti dokulari, agiz mukozasi ve bukkal
mukoza oldukga frajildi. Minimal temasla belirgin kanama goézlendi (Sekil 5,6).

Sekil 6: KS’li hastanin eritematdz bukkal mukozasi

Hastanin ileri diizeyde dental fobisi ve anksiyetesi oldugu igin oral mukozanin
olasi travmalardan korunmasi ve daha konforlu bir operasyon igin gomili
yirmilik dis ¢ekiminin intraven6z sedasyon altinda yapilmasina karar verildi.
Genel anestezi uygulamasi, nazal veya oral entibasyonda tlpiin mukozal
yluzeylere yapacagl olasi basidan dolayi gelisebilecek billerin ve postoperatif
komplikasyonlarin daha sik olmasindan dolayi tercih edilmedi. Rutin tetkiklerinde
islem agisindan sikinti gériilmeyen hastaya 20 G kanille damar yolu agildi.

Elektrokardiyografi, tansiyon ve satilirasyon monitarizasyonu yapildi. EKG
elektrotlari kesilerek kugultuldi. Tansiyon mansonunun alti  spanglarla
desteklendi. Ara zamani 15 dakikada bir olacak sekilde ayarlandi. Puls
oksimetrenin yeri basi etkisini azaltmak amaciyla 15 dakika bir degistirildi.
Hastaya nazal kanul uglari jellenerek 2 L/dakika % 100 oksijen verildi. Hastaya 2
mgr dormicum ve 50 mcgr fentanil yapildi. Hastanin dudaklarina, kullanilan metal
dental ekipmanlara ve agiz mukozasina islem 6ncesi kortikosteroidli merhem
uygulandi. Boylece hem kuru mukozal yiizeylerin kayganlasmasi hem de aletlerin
dokuya yaptigi basing azaltildi. Miimkiin oldugunca az aspirator kullanildi.

inferior alveoler sinirin lokal anestezisi ve bukkal dalin infiltarif anestezisi
saglandiktan sonra agiz mukozasini travmatize etmeden yirmilik dis bolgesinden
tam kalinhkta mukoperiostal flep kaldirildi. Gomull disin gevresindeki kemik
dokusu serum fizyolojik sogutmasi altinda kaldirilarak yatik pozisyondaki dis
bélunerek alindi.

Agiz kenari ve agiz dokusunun travmasini azaltmak igin kullanilan ekipmanlarin
dokulara basing yapmamasina 6zen gosterildi. Sedasyon uygulanan hastanin
islem esnasinda oldukga rahat ve uyumlu oldugu gorildi, islem esnasinda ani bir
hareket veya istemsiz bir harekete baglh herhangi bir travma yasanmadi. Acilan
flep rezorbe olabilen 3.0 suturlarla eski yerine fikse edildi. Kanama kontroli
yapildi. Hastanin takipleri stabil seyretti. Genel durumu iyi olan hasta sorunsuz
sekilde ayilma Unitesine alindi. Yapilan takiplerde hastanin intraoral bolgesinde
ve agiz kenarinda bil olusumuna rastlanilmadi, hasta operasyon sonrasi
sedasyon uygulamasi sayesinde islem esnasinda anksiyete ve korku duymadigini
belirtti.

TARTISMA

Otozomal resesif bir genodermatozis olan KS, EB’nin alt tipi olarak kabul
edilmektedir. Tramvaya bagh deride bil olusumu, 1si8a duyarlilik, mukozal
inflamasyon ve ilerleyici poikiloderma ile karakterizedir. Periodontal hastaliklar,
erken yasta dis kayiplan, ozefagus darligi KS'de gorilebilen diger klinik
bulgulardir (3,6). Hastamizda cilt hassasiyeti, tramvayla cildinde kolay bir sekilde
yara olusumu, giinese karsi cilt hassasiyeti ve dis etlerinde sik yara olusumu
oykiusi mevcuttu. KS’de, bazal membran bolgesinde defektler vardir;
hemidesmozomlar ve ankraj fibrilleri normaldir. Epidermolizis biillozada 6zellikle
distrofik turde defekt bazal lamina altindadir ve ankraj fibrilleri gelismemistir,
sayica azalmistir ve bazi vakalarda hi¢ yoktur. KS’ li hastada disetinin genel
gorinimi deskuamatif olarak tarif edilebildiginden, yapisik diseti mukozasi ince
ve kizarik oldugundan klinik ayirici tani pemfigoid ve liken planusu igermelidir (7).

Bu hastalarda cerrahi ve anestezi agisindan dikkat edilmesi gereken en 6nemli
konu deri ve mukoza butiinliglini korumak; yeni billerin olusumunu 6nlemektir.
Orafarengeal lezyonlar sebebiyle; malnutrisyon, anemi, imminsipresyon
gorilebilmektedir. Olusan malnutriisyon hipoproteinemi, anemi, elektrolit
bozuklugu yapabilmekte ve ilaglarin farmakokinetigini etkileyebilmektedir (8).
Hastamizin preoperatif laboratuar tetkikleri normal sinirlardaydi. Yutma gliclugu
tariflemekteydi. Sedoanaljezide kullanilacak ideal ajan hizli etkili ve guvenli
derlenmeyi saglamasi icin de kisa yart 6marli olmalidir. Bu amagla siklikla
kullanilan ajanlar midozolam ve fentanildir. Biz de bu nedenle dormicum ve
fentanili tercih ettik (9). ilaglar, farmakokinetiginin etkilenecegini géz 6niine
alarak, hastayla koopere olarak surekli taktil ve sozel uyarilarla olabilecek
minimum dozda, yavas ve titre edilerek verildi.

Bu hastalarda genel anestezi uygulamasinda bazi zorluklar bulunmaktadir.
Hava yolu kontroli igin standart tekniklerle, 6rnegin ylz maskesi uygulamasi,
airway yerlestirilmesi, hasta havalandirilirken mandibiler maniplasyonlar; cilt,
dudak, dil ve mukoza dokularinin butiinligline kolayca zarar verebileceginden
zorluklarla karsilasilabilmektedir (10). Tekrarlayan lezyonlara sekonder gelisen
adezyonlar, agiz acikhiginin kisitlanmasi gibi sebeplerden dolayi bu hastalarda zor
enttibasyona hazirlikli olunmalidir (11). Ayrica bu hastalarin oral mukoza ve hava
yolunda olusabilecek yeni lezyonlara sekonder ekstiibasyonlari da zor
olabilmektedir(10). Bu nedenlerele agiz agikligi normal, mallampatisi 3 olarak
degerlendirilen hastaya monitorize anestezi bakimi ile sedoanaljezi uygulamayi
tercih ettik.

Mevcut cilt ve mukoza hassasiyetine dikkat etmek gerekmektedir. Yeni
lezyonlarin olusmamasi igin dikkatli olunmalidir. Hastamizda elle kibarca sikarak
sol el Ustinden damar yolu agtik. Tansiyon mansonunun altini spanglarla
destekleyerek ara zamanini 15 dakida bir olacak sekilde ayarladik. Pulse
oksimetrenin yerini on bes dakikada bir degistirdik. EKG elektrotlarinin
kenarlarini keserek ciltte temasini mimkiin oldugunca az saglamaya galistik. EB’li
hastalarda kullanilacak ekipmanlarin  jelle kayganlastiriimasi  gerektigi
belirtiimektedir (8). Kullanilan kaniil ve aspiratér uglari jellenerek, kullanilan
dental ekipmanlara kortikosteroidli merhem uygulanarak tramva ve dolayisiyla
olusabilecek buil formasyonu azaltilmaya galisildi.

SONUC

Kindler Sendromlu hastalarda agiz ve dis problemleri siklikla olusabilmektedir.
Dis tedavilerinin yapilabilmesi ve bl olusumuna sebep olacak travmalardan
kaginmak icin sedasyon gibi anestezi teknikleri gerekebilmektedir. Dis hekimleri
ve anestezi uzmanlari bu sendromun bulgulari ve yapilacak islemi etkileyen
yonleri konusunda bilgili olmali ve tedavi uygulamalarini olasi komplikasyonlari
minimuma indirecek sekilde planlamalidirlar.

403



Olgu Sunumu / Case Report GMJ 2022; 33: 401-404

Toprak et al.

Wiebe CB, Petricca G, Hakkinen L, et al. Kindler syndrome and
periodontal disease: review of the literature and a 12-year follow-up

Cikar Catismasi 6.
Yazarlar herhangi bir ¢ikar gatismasi bildirmemistir.

case. J Periodontol 2008;79:961-6.

KAYNAKLAR 7. Shimizu H, Sato M, Ban M et al. Immunohistochemical,
ultrastructural, and molecular features of Kindler syndrome

Gkaitatzi M,Kalloniati E,Has C,Kiritsi D,Spiliopoulos T, Georgiou S. distinguish it from dystrophic epidermolysis bullosa. Arch Dermatol
Kindler syndrome: a rare case report from Greece. Oxford Medical 1997;133: 1111-7.
Case Reports, 2019;2, 103-105. 8. Saraf SV, Mandawade NJ, Gore SK, Padhye UD, Pereira CS.
Kindler T. Congenital poikiloderma with traumatic bulla formation Epidermolysis bullosa: Careful monitoring and no touch principle for
and progressive cutaneous atrophy. Br J Dermatol 1954; 66: 104-11. anesthesia management. J Anaesthesiol Clin Pharmacol. 2013 Jul-Sep;
Lai-Cheong JE, McGrath JA, Kindler Syndrome, Dermatol Clin. 29:390-3.
2010;28: 119-124. 9. TobiasJD, Leder M. Procedural sedation: A review of sedative agents,
Sharma RC, Mahajan V, Sharma NL, Sharma AK . Kindler syndrome . monitoring, and management of complications. Saudi J Anaesth.
Int J Dermatol 2003 ;42 :727 - 32 . 2011;5(4):395-410.
Lai-Cheong JE, Liu L, Sethuraman G, Kumar R, Sharma VK, Reddy SV, 10. Nandi R, Howard R. Anesthesia and Epidermolysis Bullosa. Dermatol
et al. Five new homozygous mutations in the KIND1 gene in Kindler Clin 2010; 28 : 319-324.
syndrome. J Invest Dermatol. 2007;127:2268-70. 11. Herod J, Denyer J, Goldman A, Howard R. Pediatric anesthesia 2002;

12:388-397.

404


https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC3788243/

