Anestezi Dergisi 2005; 13 (3) : 212 - 215

Ozkan ve ark : Epidermolizis Biillozada anestezi

EPIDERMOLIZiS BUILLOZADA ANESTEZIK YAKLASIM
(OLGU SUNUMU)

Derya OZKAN, Sumru SEKERCi, Pinar ERARSLAN, Haluk GUMIUIS

SSK Ankara Egitim Hastanesi, Anestezi ve Reanimasyon Klinigi

OZET

Epidermolizis biilloza olduk¢a nadir goriilen herediter mukokiitendz bir hastaliktir. Hastaligin nedeni epidermal hiicreleri bir
arada tutan hiicreler arasi kopriilerin olmayisidir. Bu durum ufak bir travmada epidermal hiicrelerin birbirinden ayrilmasi ve biil
olusumu ile kendini géosterir. Hastalar meydana gelen deformiteler nedeniyle hayatlar: boyunca bir¢ok kez operasyon gecirmek
zorunda kalirlar. Anestezisi dikkat gerektiren ve ézellikli olan bu hastalara yaklagimi bir olgu nedeniyle gozden gecirmek istedik.
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SUMMARY

ANAESTHETIC MANAGEMENT OF EPIDERMOLYSIS BULLOSA (CASE REPORT)

Epidermolysis bullosa herediteria dystrophica is a rare autosomal recessive disease which is characterized by extreme
bullae formation of skin and mucosa. The basic defect is thought to be loss of intercellular bridges which leads to separation of
epidermal cells even with minor trauma. Patients have to be operated for their deformities many times in their life spent. Here
we present the anesthetic management of a patient with epidermolysis bullosa which needs special attention.
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GIRIS

Epidermolizis biilloza oldukca nadir goriilen heredi-
ter mukokutenoz bir hastaliktir. Kii¢iik travmalardan
sonra dahi abartili biil olusumu hastaligin en 6nemli ka-
rakteristigidir. Hastaliga, epidermis hiicrelerini bir arada
tutan interselliiler kopriilerin kaybinin sebep oldugu dii-
stiniilmektedir(1). Epidermolizis biillozanin skar gelisen
ve skarsiz olan belli bash iki ayr1 klinik tipi vardir. Has-
talarin biiyiik bir kismi hayatlarinimn ilk iki yilinda kay-
bedilir. Yasayan grup da skarlara bagh gelisen kompli-
kasyonlar nedeni ile bir ¢ok kez ameliyat olmak zorunda
kalir. Bu hastalarda gerek anestezi girigsimleri ve gerekse
monitdrizasyon iglemleri sirasinda cilt ve mukoza bii-
tiinliigiiniin korunmasi olduk¢a zordur ve 6zel bir dikkat
gerektirir (2).

Biz de bu olgu nedeniyle epidermolizis biilloza ile
birlikte olabilecek problemleri ve anestezik yaklagimi
gozden gegirmek istedik.

OLGU SUNUMU

Distrofik epidermolizis biilloza tanis1 almig, 10 ya-
sinda kiz hastanin, plastik ve rekonstriiktif cerrahi tara-
findan sol el parmaklarinda sonradan gelisen yapisiklik-
lar ve kontraktiir nedeni ile operasyonu planlandi. Hasta
1 giin once ziyaret edilip degerlendirilerek anestezisi
planlandi. Yapilan fizik muayenede hastanin viicudunda
yaygin eritemli yer yer kurutlu hastay: ajite eden lez-
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yonlar mevcuttu. Ajitasyona ragmen hasta ile kooperas-
yonda bir sikintt ¢cekilmedi. Sol el 1., sag el 1. ve 2. par-
maklar hari¢ diger parmaklarin proksimal interfalengeal
eklemlerinde fleksiyon kontraktiir deformitesi vardi
(Resim 1). Her iki ayak parmaklar1 cilt ile tamamen
kaplanmig durumda olup elle hareketleri hissedilebili-
yordu (Resim 2). Yapilan orofaringeal muayenede agiz
icinde herhangi bir lezyona rastlanmad: ancak iist da-
makta disler iki sira seklinde idi (Resim 3). Hastanin
ag1z acikligr yeterli, Mallampati 1 olarak degerlendirildi.
Boyun hareketlerinde herhangi bir sinirlama yoktu. La-
boratuvar testlerinde orta dereceli hipokrom mikrositer

Resim 1. Ust ekstremitelerdeki fleksiyon kontraktiir deformiteleri.
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Resim 2. Alt ekstremitelerdeki fleksiyon kontraktiir deformiteleri

Resim 3. Ust damakta iki sira dis olusumu.

anemi mevcuttu. Protrombin zamani(PT), aktive parsi-
yel tromboplastin zaman1(aPTT) degerleri, postero-ante-
rior akciger grafisi normal, tam idrar tetkikinde nadir 16-
kosit, epitel, hyalin ve graniiler silindirlere rastlandi.
Hasta 112.5 mg giin" oral demir preparat1 ve 100 mg
giin” fenitoin kullanmakta idi. Sabah ilk sirada alinmasi
planlanan hastaya premedikasyon verilmedi. Operasyon
odasima gelen hastanin masaya alinis1 sirasinda hastaya
dokunulmamasina azami dikkat gosterildi, hasta kendisi
operasyon masasina yardimsiz gegti. Hastanin damar
yolu girisiminin zor olacag: diisiiniilerek inhalasyon ile
indiiksiyonu planlanmig ve hasta bilgilendirilmistir.
Hasta maske ile % 50 azot protoksit/ % 50 O, karigimin-
da % 6 sevofluran kullanilarak indiiksiyon saglandi.
Maskenin cilde direkt temasi jel kullanilarak engellen-
mege calisildi. Temas yiizeyinde travmaya neden olma-
mak icin maske ile yiiz arasindan gaz kacagina miisaade
edildi. Suur kaybini takiben elle turnike uygulanarak
24 G intraket ile pretibial bolgeden intravenoz kaniilas-
yon yapildi. Tespit iglemi hypofix ile yapildi. Kas gevse-
mesi 10 mg atrakiiryum kullanilarak saglandi. Kas gev-
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semesini takiben 2 numara Macintosh egri bleyd kullani-
larak tek kullanimlik silikonlu, diisiik basing kafli 5 nu-
mara Rusch tiip ile hasta bir seferde entiibe edildi. Goz
korumas: antibiyotikli g6z pomadi kullanilarak yapildi.

Anestezi idamesinde % 50 azot protoksit/ % 50 O,
karisiminda % 3 sevofluran kullanildi. Tiip tespiti rulo
gaz ile yapildi. Bu esnada maskenin cilde temas ettigi
noktalarda eritem meydana geldigi goriildii (Resim 4).
Eritem zaman icerisinde solarak geriledi ancak tamamen
kaybolmadi. Sadece EKG monitorize edildi. Operasyon
yaklagik 90 dk siirdii, gerek cerrahi, gerek anestezi yo-
niinden bir sikint1 yasanmadi. Operasyon bitiminden 5
dk once hasta solutuldu ve ekstiibasyon sorunsuz ger-
ceklestirildi. Hasta sedyeye iki kisi tarafindan altindaki
ortii yardimu ile dikkatlice alindi. EKG paletleri hasta
travmatize edilmemeye caligilarak yavasca ¢ikarildi. Pa-
letlerin temas yerlerinde kisa bir siire sonra eritem olus-
tu ve daha sonra yerini abartili biill6z lezyonlara birakt.
Postoperatif agri kontrolii oral parasetamol ile saglandi.
Hasta ayilma odasinda 1 saat kadar takip edildi. Herhan-
gi bir sorun olmadig1 goriilerek servise gonderildi. So-
runsuz gegen 5 giinii takiben hasta taburcu edildi.

Resim 4. Indiiksiyon sonrasi maske temas bolgesinde olusan eritem.

TARTISMA

Distofik epidermolizis biillozanin otozomal domi-
nant ve daha siklikla resesif olmak iizere iki genetik tipi
mevcuttur. Bizim hastamiz resesif tip distrofik epider-
molizis biilloza tanis1 almigti. Hastaligin bu tipinde tip
VII kollajenin azligina bagl fibroblast sentezinde azal-
ma mevcuttur. Bu hastalikta ila¢ tedavisinin yeri ¢ok az-
dir. Verilen medikal tedavi biillerin biiyiikliigiinii ve
yayginligini sinirlamakta yetersiz kalir. Bu nedenle has-
tanin hareketini sinirlayan sekellerin tedavisinde cerrahi
girisim kacinilmazdir (3).

Cerrahi girisimlerin cesitliligi hastaligin cilt ve yu-
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musak dokuyu tutmasindan kaynaklanir. Ozofagusun
mukozal tutulumu beslenme gii¢liigiine ve regiirjitas-
yonlara sebep olan darlik ile sonuclanabilir (4). Fasial
travma ve skarlar mikrostomiye, temporamandibuler ek-
lemde hareket kisithigina (5), burun deliklerinde darliga
ve gz kapaginda retraksiyonlara dolayisi ile korneal
hasara neden olabilir. Dig deformiteleri de bu hastalarda
sikint1 yaratabilir. Kontraktiir ve yapisikliklara bagh
parmak deformitelerine de siklikla rastlanir.

Hastaliga malniitrisyon ve anemi siklikla eslik eder.
Gerek hastalarin uzun siireli steroid kullanimina ve ge-
rekse selliiler/humoral immiinite bozukluguna bagl sta-
filokok ve beta hemolitik streptokok enfeksiyonlarina
rastlanabilir (6).

Anestezi plani yapilirken hastalarin tiim bu 6zellik-
leri goz 6niinde bulundurulmalidir. Hastamiz anemi ne-
deni ile tedavi almakta idi. Oykiisiinde steroid kullanim1
yoktu. Biz hastanin yeterince uyanik olup ameliyat ma-
sasina kendisinin gecebilmesine miisaade etmek i¢in
ozellikle premedikasyon vermedik. Ancak daha kiiciik
cocuklarda ajitasyona bagl travmalar1 engellemek ic¢in
sedatif amacl premedikasyon kullanilabilecegi gibi ref-
lu ve regiirjitasyonu olan 6zofagus darli§1 vakalarinda
antikolinerjikler ve antiasidler de premedikasyona ilave
edilebilir (7).

Bu hastalarda vital bulgularin monitérizasyonu dahi
postoperatif ciddi komplikasyonlara neden olabilecegi
icin monitdrizasyondan miimkiin oldugunca kag¢inilir
(8). Pulse oksimetre uygulamasina bagh literatiirde ba-
sincin indiikledigi biil olusumu bildirilmemektedir (9).
Bu nedenle ayak parmagi lizerine nemli gazli bez konu-
larak iistiine puls probu yerlestirilebilir. Paletlerin yapis-
kan kismi ¢ikarilarak gazli bezin agirligr ile cilt temast
saglanabilir. Biz hastamizda parmak probunun uygula-
nacagi yer olmadig81 icin pulse oximetre kullanamadik
bu nedenle EKG monitorizasyonu yapmak zorunda kal-
dik. EKG paletlerini yerlestirmeden uygulama sahasina
jel stiriilmesi ile cilt travmasinin azaltabilecegi bildiril-
mekle birlikte biz bu tip bir uygulama ile biil olusumunu
engelleyemedik (10). Literatiirde gerekli onlemler alin-
diginda (cilt ile manson arasina pamuk bariyer konul-
masl, Ol¢iimlerin manuel yapilmasi) noninvaziv arteriyel
basin¢ monitdrizasyonu i¢in tansiyon aleti kullanimina
bagli yeni biil olusumu bildirilmemistir (11-12). Biz ol-
gumuzda kan basinci 6l¢timiiniin spesifik endikasyonu
olmadigini diisiinerek kullanmamay1 tercih ettik.

Bu hastalarda venoz girisim siklikla zor oldugu icin
maske ile indiiksiyon tercih edilir (13). Biz de olgumuz-
da sevofluran ile indiiksiyon gerceklestirdik. Intravenoz
yolla indiiksiyonda propofol siklikla kullanilan bir ajan-
dir. Tiyopental epidermolizis biilloza ile birlikte porfiria
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olasiligma karsin rolatif kontraendike kabul edilir bu-
nunla birlikte literatiirde tiyopentalin sorunsuz kullanila-
bildigine dair yaymnlara da rastlanmaktadir (14,15). Ke-
tamin uyanma sirasinda eksitasyonlara neden olabilece-
i i¢in tercih edilmemelidir (12).

Fasikiilasyonlara bagl travma meydana getirmesi ve
distrofik kasin hiperkalemik cevabi nedeni ile kas gev-
setici olarak siiksinilkolin tercih edilmez. Atrakiiryum
ve vekiironyum gibi orta etki siireli kas gevseticiler dii-
siik dozda kullanilabilirler (6,7). Bu hastalarda siklikla
goriilen malniitrisyona bagli hipoalbiiminemi diger bir
cok farmakolojik ajanin oldugu gibi kas gevseticilerinin
de etki siiresini uzatabilir.

Maske ile indiiksiyon sirasinda bol vazelin siiriilmiig
gazlar kat kat uygulanarak basing azaltilabilir (4). Cene
kaldirilirken de anestezistin parmaklarinin altina ayni
sekilde gaz uygulamasi 6nerilmektedir. Biz sadece mas-
kenin temas yiizeyine jel siirmeyi tercih ettik. Bu uygu-
lamadan dolay1 herhangi bir sikint1 yasamadik. Gerek
yiiz maskesinin olusturabilecegi yeni lezyonlar gerekse
bu esnada airway kullaniminin gerekebilirligi ve gerek-
se LMA’nin agiz i¢i temas yiizeyinin fazlaligina bagh
biil olusumu olasilig1 nedeni ile hava yolu agiklig1 sik-
likla endotrakeal entiibasyon ile saglanir (13). Trakeanin
silindirik epitelle doseli olmas1 nedeni ile bu bolgede
biil olusumu beklenmez (10). Biz de endotrakeal entii-
basyona bagli erken donemde herhangi bir komplikas-
yon ile kargilagmadik.

Postoperatif analjezide oral yol ile parasetamol kul-
lanimini tercih ettik. Hastalarin ¢cogunun yutma proble-
mi olmas1 nedeni ile effervesan ya da siispansiyon ilag
formlan tercih edilir (13). Hastamizin herhangi bir yut-
ma sikintist mevcut degildi. Bu hastalarda morfin kulla-
nim1 histamin saliverilme nedeni ile kontrendikedir (7).
Rektal yol ile analjezik kullanimi ise tartismalidir (12).

Biz bu olgu dolayistyla ile epidermolizis biillosa da
anestezi yaklagimini, muhtemel olugabilecek komplikas-
yonlar1 kisaca gozden gegirip paylasmak istedik. Anes-
tezik yaklasimda en ¢ok dikkat edilecek nokta cilt ve
miikdz membranlarin mekanik hasarindan miimkiin ol-
dugu kadar kacinmak olmalidir. Olgularin klinigi bilin-
dikten sonra c¢ok dikkatli ve atravmatik yaklagimlar ile
anestezi uygulamasinin minimal biil olusumuyla atlati-
labilecegi kanaatindeyiz.
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